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tJber die Anatomie des GehArorganes der Eretinen ist nur wenie Sicheres 
bekannt. Die frOhesten, verl&filichen Angabea finden sich ia dem Werke tou 
Nidpce, der beifdnf seiner Sektionen aaf den Ohrbefund zu sprechen kommt. 

12. Sektion: ITj&hriger taubBtummer Kretin. Aufieres Obr mifibildet, 
Ohrmuschel sehr groB, leicht.gefarcht, Cymba, Helix und Antihellx abgeflacht, 
im selben Niveau gelegen. Aufierer GehOrgang sehr.lang, PaukenhOhle ver- 
engt Membrana tympani trocken, verdickt, Geh0rkn6chelchen aroQ und 
miBgestaltet, das Schl&febein zeigt vorherrschend spongi6sen Snochen, 
eustachiscbe Rdhre sehr klein, Nervus octavus aujSaliend dicht gebOndelt 
und gelb gef^bt, halbzirkelfOrmige Ean&le fast obliteriert, desgleidien Vor- 
hof und Schnecke. 

13. Sektion: 23j&hriger taubstummer Kretin, Inneres Obr mifibildet, 
innerer GehOrgang klein, Schnecke und Bogengang kanm angedentet. Neryus 
octavuB aus einer pulpOsen Masse zusammengesetzt, die dichter und st&rker 
gef&rbt (oflfenbar gelb) ist als in der Norm. Die Tube ist klein, die Gehdr- 
knOchelchen bestehen aus sehr dichtem Enochen, Steigbilgel mifibildet. 

14. Sektion: 26j&hr|ger Kretin leichteren Grades, der einige Worte zu 
sprechen yermochte. Aufierer GehOrgang mifibildet, Tube und Geh6r- 
ImOchelchen normal, inneres Ohr gut entwickelt, Ner? dichter als in der 
Norm. 

15. Sektion: 32j&hr]ger taubstummer Kretin, inneres Ohr sehr schlecht 
entwickelt, Geh6rkndchelchen mifigestaltet und sehr spongiOs, Nerv sehr 
dicht, Vestibulum Yorhanden, Schnecke und Bogeng&nge g&nzlich obliteriert 

Fall v. Die Felsenbeine sind kurz und klein, inneres Ohr mifibildet 
Die Mastoidzellen zur Not angedeutet, PaukenhOhle sehr klein, Vorhof und 
Schnecke auffaUend klein, halbzirkelfOrmige Kan&le sehr klein, ohne Kommu- 
nikation mit dem Vorhof, der Neryus acusticus besteht aus einer gelatin6sen 
Substanz; fiber den zentralen Yerlauf sagt Ni^pce Folgendes: 

„Nerf auditif est constituS par une espece de cylindre partant da 
corps restiforme et de la face post&ieure du bulbe; on ne Yoit pas les filets 
qui ferment ordinairement les barbes du calamus. Le nerf facial n*eziste 
pas; il en est de mdme du nerv auditif. Ni Tun ni i'autre n'arrivent au 
CQAdui( ^u^itif ^nterpe.*' 
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J);i^ QeJUSroriSff^ dOT {^r^jtiinea <|4p^J|]#u|p(; ^^l^g^^, ^bt J^i.^]^^iL^\ 

„Le coadiiit auditif ezteme rempli de cerumen concr^t^, ou m^ine 
QiWU^^- )i*preUte m>lism» Mrop ^^^ ; lea o^^eletf AOpt de fMi^np ^p^agjieuse : 
lo cp^4ui|: luiditii' uit9rDe r^reci. Us ne pqn^ ^mbjre s^sUbl^ 9m'^M» ^^b 

£w9<i 4«r<d«u9 uuvierll^liciiea B^tuAi Vfif^t Ipi^pfi^ii. Ex wittart 
Bu/cht^ .die mai^rjyerteii $cli]&febeine voa 4 Eretin.en-Sch&deln. . Nach 
seiner pesdireibuQg stiixmit die Q'estalt ^es Sichl&febeijQes der Eretinen ^it 
derjenigen ])Ipro9aier fiiierein : S^ erscbeint nur nweniger" entwicke^t. Uas 
Felsen^in Bcbeint ibm 'bereits von aufien Ui seinea Konvezit&ten and Kpn- 
kayit&ten leicbter, der Durchmesser der inneren Kanftle und Offoungen ein 
^Qfingerer, dagegen sind Hammer, Ambofi und Steigbid^e) YpjiumipOser aa.d 
porOser. iphofen schliefit .aas diosen 3efunden auf eine yErschwepiis deB 
GefaArs", aber aaf keine Taubbeit. 

tiabt9f mann ^^wei FAil^4eB Scb<^z*8j:he^M•teria^8 anatoimi^cb iiAt€r>- 
Rucht. Bei.4ei» \ vjlLbI$g^a taubatuMmw •.Kalbkretin" Marie Ue. fand sich eia« 
YMrlag^ruDg deriSangiieiuBeUea des Spir/atgaHi^UonB.eiiie V«i?muiderung der Zahl 
der GajagiieQzellen and Lackenbpdong im GanjcUenkanaL, eine Verschm&lerang 
der knOdiernenSpirallamelle and ei9e hocbgradige Entwickelangshemmung und 
Atrophie der einzelnen Teile des Ductus cocblearis, von de;ien die Stria vascu^ 
laris in 4er Mitte und in der Spitze noch verh&ltnismiifiig am besten ^ent- 
wickelt war. Beichlicbes Pigment in der Schneeke. Cbromscher Adbaesiv- 
prozefi des Mittelohres^ reichlicbe Enorpelreste im Labyrmthkeru des Felseu: 
beines und am Processus styloides, statt des lympbatiscben Markes vor- 
wiegend Fettmark trotz des jugendlicben Alters. Habermann erw&hiit 
Bucb iioioh ein auff&UigeB ZurAckbleiben der Schuppe im Wachstum im Yer- 
gleich sum Fdseatefl (antersucbt wurde iediglich das OehOrorgan einer Seitej. 

An dem einen untersuchteh Geh6rorgan des anderen Falles (lij&hriger 
Eretin) betrafen die Verftnderungea vorwiegend den Knocben und das Mittal- 
obr. £s fand siefa eine Trommelfellnarbe and .chronisch eitrige Mitteiohr« 
entsfiindang mit teUweiser Yeriegung der Fens terniHcben durch Bindegewebe, 
der SteigbQgei war wohl artiilziell yeriagert; im Warzenfortsatze Zeicben 
aibgelauteBer £ntzUndung, im Knocben reidilich Fettmark, im Labyrintb- 
kem des FelsenbeineB zahlreicbe Knorpeireste^ beginnende VedcnOcberung 
des Oriffelfortsfttzes. 

Habermann gelangt nach dem Befunde des ersten Falles zur An- 
scl^auung, daS die angeborene Taubstummheit infoige von jSxetinismus auf 
einer angeborenen Kntwickelungsbemmung der Epithelien im Ductus 
cocblearis insbesondere des Cortiscben Orgaves beruhe^n kann. 

JE>a9ziger (»Die Eptstebung ^nd Ursache der Taubstammheit", Frank- 
furt am Main 1900} «ntwickelt eine Tbeorie der Taubgtummbeit, wonacb iie 
YjerkJilijrzang d^r Scb&delbasis ursftcblicb ii^ das Auftreten der Taubstumm- 
Jbflit ii^ jy^traobl; kop»mt £r statzt sicb dabei vornebmlich auf den Befu^4 
«on Vi^c^oWy (Untersuchung Uber die Entwickliingen .de9 Sdbi&del||ri;indefli« 
Berljio^ lb5T) der di^ YerkUrzung d«gr ScMdeJba^is aU c)iar«kteri9Uacb i^ 
dew Jirfid^^ ^rklftrte, jedocb eine derartige BildungshemaiU^ nuoh an zwei 
Scb&dein sonst ujaUekannter Taubstiunniew faw4- 

S<eboiz fand an8eifiemKretinenniaterial<i07FftUe)b^groiberUAterBU£b* 
uog31p>*299/o Ta«hBtumme and weitere 34^32% Scbwerb6rige, Aomit waran nur 
'}M%^er UnteFsuch ten normal. Genau fuuktioneiigeprtttt wur^iea nur9Kretin«iL 
'IS c b ttl^ aelbet gibt zu, dafi diese Anzabl vielzu klein aei, um aus den.Unlinrsiicib* 
.ungsrosuitaten allgemeine Bcblftgse abzuleiten. DieSpiegeliingeB des Obres, der 
Kase >mid desHalsea ergaben fast in alien mitgeieiltenF4UenieicbteYer(UidieEtta«> 
g«a am Trommel ielU als Ausdrucjc von MittelobraffektioBen. die m Ibrer lateD* 
sitAt UBd LokailBalioin iiicbt fi&ber zu iie^immen waxen. Mit flecbJt waist 
Bchoiz dadrauf bin, dafi solange nioM eine Anzabl geaauer Sektionstbe- 
•funde vjon iaubatiimmen Kretinen mk hiatolegiacbQr l^BtersuobuDg Bowiahl 
der im Scbl&fenbein eingescblossenen Gebdrorgane als der Akustikuskeme, 
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K6 V. ALEXANDEB. 

der zerebralen Leittrngsbaha nnd dea kortikalen BOr- and SprachzeDtrums 
Torliegen, eioe tichere Lokalisatioa der Ursache der T&abitummkelt nn- 
tD6glicb sei. 

Leider h&ben die beiden zar Sektion gekommenen F&lle ion Scfaolz, 
die TOD HabermBDn &DBtomihch unterHucht worden aitidis.o.l. nicbt vieliu. 
EJ&riing dieser Frage belgetragen ucd auch die anilem Scbolzecbea Material 
— 1 funktionellen L'nlerBuchungen fi'tnd darcfaaas UDverl&Clicb. 

< dabei zum Beiepiel suf Fall III (Therese Er). Eh 
hei£t ia dem Befund: ,Nar einmal wird io dem Affekt das Wort .Mntter* 
gesprocben". Auf laute GerftuBcbe reagiert die Eretine niemals. Mnndatmung. 
Aden. Vegetat. ~Die geistigen F&bigheiten des kOrperlich bo aurQckgeblie- 
benenKindes aiod sehr geriog." (Scbolz l.c . Seite '2;->| Beim Bericbt Dberdeil 
funktionellen Obrhefund beiBt eB nun- ,Da fOr das Vers tindnis der Spracbe 
nacb Bezold nur die Perzeption der TOne b'-g' notwendig ist, welche 
in dieacm Falle taat i611i^ erhalten ieC, so fallt daa SpracbunTenuSgen ins- 
besondere wegen der siemlich guien Inteliigenz and Lebbaftigkeit der 
Erctincn aof. Auf Seite 2h let somit von sebr geringen, geistigen Fahigbeiten 
auf Seite !2T von ziemlicber Inteliigenz einunddeaHelbea Krednen die Rede 

Gebe ich aber im Bpeziellen das Ergebnia des faoktionellen Ohrbe- 
fundea durch, so zeigt Bich lediglich, daC die Inteliigenz dea untersachten 
Eretine filr die Priifung mit der kuntinuierliclien Tonreibe oiclit ausge- 
reicbt hat uod daa PrllfungsreBUltat ebenso abgelebnt werden mud, wie die 
darauf baaierende Diagnotse. daQ es sicb um eine nervOse Erkrankung dea 
QebOrorgaoea handle, „docb kOnneo peripbero tStOrungen nicbt v&Uig ana- 
geachloeaen verden". 

Bei einem anderen Falle (T, Seite 12T) eagt ScboJE selbst: .Dieae 
Kretine erwiea aicb somit bei der PrUfung mit allerdings nicbt vollstiLDdigen 
Cntersachungamitteln ala (ollkommen taub. 

Fall VI, Seite 127 betriflt eine in Jahre alte Kretine, Anna W. 
(Seite 4t>, Beobacbtung IS). Uber die geistigen Fahigkeiten sagt Scbolz; 
GulmUtig, wenig intereeaiert. zu nichie verwendbar aprlcbt nkbt, fast taub. 
Trotzdem wurde diesem Eretin eine Untersucbung mit der Bezoldachea 
Tonreihe, eine lintersucbung auf differenzierendes Vokal- und Eonsonanten- 
gehOr augemutet. Die Besultate dieaer Frafung werdsn aowobl auf Seite 46 
ala aucb auf Seite US v611ig kntikloa wiedergegeben. Ea bandelt aich da- 
bei uta eine PrOrungemethode. die, will man zuverl&aaige Reaiiltate erhalten, 
kaum einem geistig norualen, eehr Bcbwerbdrigen Kind zugemutet werden 
darf und ao iat tod vornherein gar nicht zu erwarten, daC die Angaben 
dieaer wenig inlereBaierten, zu nicbts verwendbaren Krellnen auch Dur im 
entfernteBten sticbhaltig oder Itberhaupt braucbbar sind. 

V. Wagner kouDit in seiner Pablikation iBm auaffihrlich auf 
die Spracb' und HOrBlOrung der Eretinen zu aprecben. Er ziebt 
lur Erklarung der kretinUcben Taubholt i H^potheaen beran: die oft 
zu bOrende Angabe, dais die SchwerhOrigkeit des Kretina atarke InteoBitfttH' 
achwankungen zeigt, brachten Ton Wagner auf die Vermutung, daB det 
HoraUiruDg eine Wucherung des adenoiden Gewebes in der RacbenbOhle zn- 
grunde liegen konno. Ea ware dabet nicht auageBchloaaen. daQ eine den 
Aulieren Hautacbweliungen der Kretinen analoge Schwetlung der Mucosa nnd 
Submucoaa im Naaenractienraum dem Mjxddem eigen w^re und in ibier 
FortBetzung auf die Tuben und vielleicbt aucb auf die Paukenacbleimbaat 
die SrbwerhOrigkeit veruraacht. Andereraeits eracheint ea Ton Wagner 
ndglich, daC die ttchwerbfirigkeit der Kretinen in Ver&nderungen del 
knOehernen Teile dea GebOrorganea begrlindet iat. ..Daa Fetaenbein entsteht 
nftmlicb, vie die anderen Knoctaen der Schkdelbaeia aua einer knorpeligen 
Grnndlage. und wir wiasen bereits, daQ bei der kretiniacben WachBtums- 
BtOrung Torwiegend die Bildung vou Enocben aua Knorpekubatanz beein* 
tracbtigt iat. Ea k6nnte alao aucb daa im Felsenbein cingescbloaaene 
GebOrorgan in aeiuen knficbernen TeileD einer EntwicklungaatQrung Dnter- 
li^en.- 
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Das 6^6rorgan der Kretinen. 67 

Diese Hypothese wnrde -von Wagner dutch den Befond yon 
M608 and Stein brdgge nabegelegt, die bei einem kretinOsen Taabstnmmen 
im Geb6rorgan schwere Ver&nderangen fanden, die sie teils fftr angeborene 
teils hier erworbene bielten; unter den enteren ancb solche, die in 
St6mngen der Knochenbildang betitehen z. B. nnvoUkommene Verkndcberang 
des Stdgbftgels and des Ganalis facialis. Yon Wagner verweist noch 
daranf, dafi auch an anderen SteUen des Skelettes bei ICretineB hftafig un- 
Yollkommene Verkn6cberungen beobachtet werden. »UbriKens schreibt auch 
Nidpee fils in der pathologischen Anatomie des Ercitinismus: ,yL*oreille 
moyenne est atrophia; ies osselets sent de nature spongiease^, *ehne n&her 
anzugeben, anf wessen Untersuchungen er sich stfttzt (zit. nach v. Wajg- 
ner). 

Dem Einielbefond -von Siebenmann (mikroskopisch normales Yer* 
halten des 6eh6rorganes bei totaler plasie der SchildrQae) kommt keine 
Beweiskraft zu. 

Anf die grundiegenden Darstellnngen B lochs und die dnrch ihn er- 
folgte Aufstellung das klinischen Begrifles der dysthyreh SchwerhArig- 
keit werden wir im klinischen TeU der Arbeit wiederbolt eingehend za- 
rftckkommen. 

£8 zeigt sich somit, dafi bisher keln einziicer verlftfilicher und 
umfassender anatomiseh-histologischer Befund Tom Geh6rorgan der Kretinen 
Torliegt 



Ich selbst hatte Oelegeaheit, 4 F&Ue von Eretinismns ana- 
tomisoh zu antersuohen. Zwei F&IIe von kretiaisoher Taubheit 
(Taubstummheit), eiaen Fall von hoohgradiger SobwerhSrigkeit 
bei einem kretindsen Einde und einen Fall von Schwerhorig- 
keit bei einem kretindsen Hund. 

In alien vier F&Uen liegen Qber die HSrstorung des be- 
treffenden Eretins verlftfiliehe Angaben vor. An dem Hande- 
kretin wurde, so gnt es gin^, die fanktionelle PrQfung darohge- 
if&hrt. Hierbei war man, wie bei den nnintelligenten mensehlichen 
Eretinen lediglioh anf Bewegungsreaktionen angewiesen. Nun 
ist ja siober, dafi bei einem nnintelligenten, torpiden Orga- 
nismns erst ein sehr intensiver, krftftig einsetzender Soball- 
reiz (TrompetenstoBy starkes Pfeifen) imstande ist, eine 
Reaktionsbewegung ansznlSsen. Sobw&ohere Schalleindrtlcke, 
die yielleioht dnrch das Oehdrorgan zur Perzeption gelangen, 
sind mangels einer anderen Verst&ndigung mit dem Unter- 
suchten unkontrollierbar, wenn sie eben nicbt von Reaktions- 
bewegnngen begleitet sind. 

Die anatomisehe Beurteilnng erstreokte sich in alien FsLUen 
anf die makroskopisobe nnd mikroskopiscfae Untersuchung der 6e- 
hdrorgane beider Seiten mit dem im inneren Gehdrgang gelegenen 
Stflek des Aonsticofaeialis, auf die Untersuchung der Akustikus- 
kerne, des Hirnstammes und des GroBhirns (Windungsztige, histolo- 
gische Beschaffenheit der Hirnrinde). Von den Gehororganen und 
dem Hirnstamm wnrden voUst&ndige! Sobnittserien angelegt Die 
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Sehnittdioke tflbr Asm Gdidrorgaa betray lS-<«^20 pL^ ^filr den 
StjjrnstaiOJtn 25 — 40 /i, 

GehSrargaiOL and Gehirn wunden ia lOproteatigen F4Nnnali& 

naiAh Zelleidiaeifibettiing ia 7prozeatiger wftsseriger ^alpeterr 
9&iixe entkal^ 3odapn itx Z^tloi4Jin umg^bettet ujad wit Pho* 
toxgrlin ftuf Stabiliihklotzea «diiiitttfertig tefestigt Die nikro* 
skopische Untetsaobung des Gebirns wurde im neurologisebea 
Inatitttt (Yoifitaad; Hofrat Professor ObAr«teiner) ausgefllbrt 

F&rbung: Hauptserie der GebSrorgane mit H&mi^laiaArEosii), 
jeder 8. bezw. 9. Sebnitt nach Kulsehkzkjr (Markscheiden- 
ffijrbffmg) .mi4 naeh van Gifsson* In der Si^m d<es HiroMAmoi^ 
y^urde eine Beibe naoh Pal-Weigert gef&rbt, ejine zweite, ebenso 
grojS^ Keibe mit SloebeoiUealaun naebg^O^'bt. 

Fflr die tlberlassang des Materials bin icb Herrn Hofrat 
Professor Wagner von Jauregg in Wien und Herrn Professor 
Blooh in Freiburg im Breisgau zu grofitem Dank verpflicbtet. 
Herrn Hofrat von Wagner verdanke ieb die GebSrorgane des 
Handekretins (Fall I) nnd des Falles II, Herrn Professor 
Blocb die Falle HI und IV (Del. und W.) und die in 
den Textiiguren I bis VI wiedergegebenen pbotographiscben 
Aufnafamen. Filr die freundlicbe Dberlassnng des Gebirns 
des Falles Del erlaube icb mir Herrn Professor Ascboff, 
Direktor des pathologiscb-anatomiscben Institutes iu Freiburg^ 
meinen besten Dank auszuspreeben. Fflr die freundlicbe Dureb- 
siobt der Gebirnserien bin icb Herrn Hofrat Professor Ober- 
steiner uud Herrn Privatdozenten Dr. Otto Marburg, Assis- 
tenten am neurologiscben Institut in Wien, fflr die wiederbolten 
scbriftlicben Nacbricbten und die Durcbfflhrung der Obrbefunde, 
in Fall III und IV den Assistenten der Universitftts-Obrenklinik in 
Freiburg im Breisgau, den Herren Dr. Hecbinger und Dr. 
Bernd, zu besonderem Dank verpflicbtet. 

Fall I. 

Die Gebororgane stammen von einem Hunde, der an 
eademiscdiem Eretinismus litt. ▼. Wagner demonstrierte di^eja 
H«nd in der k. k. Gesellsebaft der Arzte in Wien (Sitzungspnoto* 
k4>U der £itzaog am 9. Febroar 1906, siehe Wiener klinisobe 
Woebensehrift 1906, Heft No. 7). Der Huad stammt aus WeiB- 
kirohen bei Judenburg in Steia-mark, lat nngeffthr eia Jabr alt 
mad zeigt die Sjrmptome das Kratinisnuw in aayarkeanbarer 
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Weiw (8. Textn^g:. t— 3): Dicker, korzer SebAdd, HypMbi6plU« 
der Weicbteile besonders im Gesiclil, plumpe, dleke and keree 
Beioe: Pluiape, nngeecdiickte and trS^ BewegungeD; iaBerato 
Apathie. yoa Wagoer wiea darauf liiQ, vfie wieliti^ es lei, 
daa spontane Ekiteteben dea Eretiaismus bei Tioi-eji aaAbzft- 
weisen, weaa es sich daram liandelt, expcriiueDtcU« Vefsaebfi 
fiber die Erzeagan^ des endemiscbea KrAtiaistaus anzioetellfm. 
la der DigkussiOD bemerkle Papovac, das kretinialJsolie HsiUIe 
in Gegcndea von eademiscbem Eretiaismus ^weiCellos vwkomnien. 
So sah Papovac io Admont (Steierinark) cine HUadiu mit 




5 Jangcn, von deucn 3 scliwer krctinistiscli, 2 Icicht erkranJit 
wareo, SchilddrflseafUtteruog hatte bei 3 Jungoa eiae uorwale 
WeitereatwickluDg zur Folge, 2 der sobwer erkrankteu Juagetx 
glagen luo, 

leb selbst bericbtete im AnschluQ daran in ' derselbeia 
SitzODg Qber die funktlonelle HorprQfuog des demopstriertea 
Handekret4D«. Icb Terwiea darauf, dsJi cin normal b5reuder 
Hand prompt aai alle Stimmgabel- oder PfeifentOae mit Eop& 
Oder KSrperbewegHHgen reagiert, ja dureb verbaitBismHIiig 
Bobwaelio Slimmgabeltone aus dem Seblafe geweokt werden 
kaan. Der normale Hiiiid blickt eofort nacli der Tonqnelle, iat 
«n^glicb ilngstlicb, epAter weodet cr sieb der Stimmgabel «i 
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nnd bescliDuppert aie. Die bobea T6ae rufea besoDders starke 
BenegUDgsreaktionen hervor. Dcr kretindae Hand konnte 
darob starke Schallreize, am besten mittels tieftonender L&rm- 
iiiBtramente (Trompete) aoa dem Schlafe geweckt werden, such 
reagierte er darauf wachend rait {seinem eonstigen Verbalten 
eotaprechend) flauen Kopfbewegiiogen. Dageg^en war aelbst 
anf Btark tiJnende, Iiolie Pfeifen sowie mit der bis zur obereu 
Tongrenze reiobenden Galtonpfeife keinerlei Keaktioa zu er- 
balten. Anf tiefe und mittlere Stimm^abeUoae (Ci bis ci, uabe 
dem Olir) reagiert er nicbt gleiclimaBig: maaelimal erweckte 
iho der Toa aus HeiDem BcblummerfLliulicheu Zostand, er bob 
den' Kopf ein wenig, scbnappte solildfrig nacb dev Gatel- 
richtung. Es sclieint, dali iiim iu diesem letzten Falle der tiefe 
Stimfflgabelton daa Fliegensummeu vortitasubt uad er infolge- 
desflen das ycbnappen als Abwehrbewegung ausfttlirt. Mancb- 
mal bleibt jede Keaktiua aus. Kncb diesem Kesultat besitzt 
der Hnndekretin ein quaotitativ betrScbtlicbeB HarTermogeD. 
Die maogelnde Perzeption bober Tone gegenltber der sicherea 
Aniiiabme tiefer und mittelbober Tuue epricht fUr eiDQ Lesion 
dee inneren Ohres, wobei jedocb eine weilere Lokaliaation 
(Labyrinth, extra- und iutraxerebraler Hiiruerv) erst dnreh die 
anatomiscbe UnterBuclinug miiglicb bciq wird. 

■ Dee Weitereu beantwortete icli nocb kurz die Frage, nacb 
weleher Riehtung wir von der biBtologischen UnterBuehnng des 
Gehororgans dieses Hundes eiue Forderung uoaerer Kenntiusse 
voa der Anatomie des meascblicben Kretinobres za erwarlea 
baben. 

Die ebarakteristiseben Horstorungen der menscblicbcn 
Kretinen laeseD eiob iu drei Gruppea bringen. Die erste 
Gruppe umfaBt die Mittulobrkatarrhe, also Erkranknngea des 
acballeilenden Appaiates, die bei denEretiuen, wie aueb bfinfig 
Bonflt, duTCb die Hypertropbie des lympbadenoideu Gewebes 
des Nasenracbeutraktea, vor allem durcb adenoide Vege- 
tationea verursacbt werden. Dumb Thyreoid infUtterung kommt 
es zur quantitativea Abnabme des lymphadenoiden Gewebes, 
womit eine Beseerung, ja Heilung des Eatarrbs und eine be- 
deutende Steigerung der Horweile verbunden sein kann. 

Die zweite Gruppe entbalt die Falle kretiuiscber Taub- 
stammheit, die voa Ausnabmsfallen abgeseben, wobl znr 
Gattuug der kongcnltaien Taubbeit zu rcchnen isl. Die ana- 
tomiscbe Gruudlage der kretinischeu Taubheit ist bisher nicht 
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bekannt. In den wcnigen, in der Lilerntiir enthaltenen 
Fallen Iftfit die Untersnchnngsmetbode viel zu wanBcben 
fibrig, Ilberbaupt bandelt es sicb kein einziges Mai urn einen 
einwandfreiea Fall von EretiniBmnB. So ist es gerade in zwei 
in letzter Zeit (von Habermann) pnblizierten Fallen mehr ale 
wabrBoheinlicb, daS gar nicht Gebdrorgane von £retinen, eon- 
dern von Idioteu rorgelegen habea. 

DiedritteGrappebetrifFtFaileToninittelgradigerScbwerhSrig- 




Fig. 2. 

keit, bei dencn die genane fanktioncllc PrUfung (nad eine 
Bolche ist an relativ intelligenlen Eretiuen ganz gnt dnreb- 
fahrbar) eine Erkranktiug des inneren Ohres ergab. leb babe 
an dem umfangreioben Kretinenmaterial des HerrnHofrateB von 
Wagner im September 1904 drel derartige vollig einwandfreie 
FSLlle festBtellen konnen (8. anef. im klinischen Teil). tjberrasohend 
istnuD, daS dieae HSrstornngen derKertinen, wie die Mittelobrer- 
kranknngen, dnrcb ThyreoidinfUtlemng gflnstig beeinflaBt werden ; 
ieh hattevorigeWoehe, alsmicb Herr ProfesBor von Wagner, znr 
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Ohnmlerancbnng seines Eretiaenmateriala naeb Steiermsrk mit- 
nabm, neuerlich Gele^nbeit zv/e\ ron den oben erwAbnten Ere- 
tinen 2Q nntersnoben nad babe bei beiden eine Bessernng 
konstatieren kouuen, die sieh in einer gegenllber der Fer- 
zeptionBfthigkeit im September 1904 vorgeBchrittenen Peraeption 
hoher Tone and AnfwSrtsrtloknug der oberen Tongrenze knnd- 
gab. Beide Kretioeii batten ohne Unterbrecbnng SebilddrOseD- 
tabletten erbalten. AholiDbes konnte ich an zwei Eretinen in 
der Irrenanstalt Eierling-Gngfing konstatieren, an welchen ich 
Dank der Frenndliehkeit des Herrn Direktors Dr. ScbldB, seit 
vier Jabren den EinflnB der Thyreoidinflltternng auf das Oebor* 
organ beobacbten Unun. 




Fig. 3. 

Erkrankungen des inneren Obres sobeinen bei Eretinen 
nicht sellen zn sein, docb erin5glioht die geringe Intelligenz 
der grdDeren ZabI der Eretinen keine genaae Stimmgabel- 
prflfoDg, and infolgedessen aacb keine genane Diagnose 'der 
Ver&ndernngeD. Das nnatomiecbe Snbstrat dieser Erkranknngs- 
form ist derzeit durohans nocb unbekannt und in dicser Kiebtnng 
ist von der Untersnobnng der 6eb5rorgane nnd des Gebirns 
des Handekretins ein Nntzen zn erwartes. 

AuB derDlskussion ist nocb hervorznheben, daC t on Wag'n er 
dieF&lleron£bertb,Sobfltz,6nrlt and MflllerbetreffendBe- 
fnnde an Ealbcrn (Ealbkretinen) der Cbondrodystrophie znrecbnet 
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^einer Erankheit, die mit Eretinismns niehts zn tnn hat, sondern zu 
gewissen Formen der Mikromyelie der Erwaohsenen gehort.^ 
Auoh die von Habermann untersucbten Fftlle sind kaam als 
Eretinismas, sondern weit efaer als Idioten zn denten. 

Tiber die Besnltate der histologischen Untersnchnng der 
Schilddrfisen nnd der Hant des Hnndekretins sowie tiber den 
Erfolg der Sobilddrflsenftittening an einem aoderen Hundekretin 
teilte Herr Hofrat von Wagn er spftter noch folgendes mit (Sitznng 
der k. k. Oesellsehaft der Arzte inWien am 1. Febmar 1907): 

Die makroskopische Untersnchnng ergab wenig Bemerkens- 
wertes, vor allem waren die Schilddrtisen vorhanden nnd nnge- 
f&hr von normaler GrSfie. Es wnrden daher Zweifel lant^ ob 
man berechtigt gewesen sei, den Hnnd flberbanpt als einen 
Eretin zn bezeicbnen. 

Prof. Sohlagenhanfer aber, der den grSfiten Teil der 
Gewebe des Hnndes znr mikroskopisohen Untersnchnng tlber- 
nommen hatte, entdeokte in der Hant des Handes einen merk- 
wflrdigen Befnnd, der das allergrSfite Interesse erregen mnfite. 
An Pr&paraten, die in Formol oder in Orthscher Mischnng nnd 
Alkohol gehftrtet nnd mit Hftmatoxylin-Eosin gef&rbt wnrden, 
sieht man eine von der roten Farbe der Bindegewebsbalken 
sich scharf abhebende, rein blaugefS.rbte Snbstanz, die sich teils 
in dtlnnen Streifen zwischen die Bindegewebszfige hineinschiebt 
nnd verzweigt, teils an einzelnen Stellen, besonders nm die 
Talgdrtlsen herum, sich in grdfieren Massen ansamroelt nnd daher 
am Schnitte eine fl&chenhafte Ausdehnnng gewinnt. Bei stftrkerer 
Vergrofiemng sieht man, dafi diese Snbstanz eine teils fein- 
faserige, teils netzfSrraige Stmktnr zeigt. Die Snbstanz macbt 
bei st&rkerer VergrSDemng nicht den Eindmck eines pr&for- 
mierten Gewebes, sondern vielmehr eines Niederschlages oder 
vielmehr Eoagulnms; sie sieht ans wie ein ans einer Flfissig- 
keit abgesehiedenes Gerinnsel, fthnlich etwa, wie sich Fibrin- 
gerinnnngen mikroskopisch ansnehmen. Und es dtirfte wohl anch 
als die riehtige ErklUmng ftlr das Znstandekommen dieser 
Bildnng anznsehen sein, daS man annimmt, eine in der lebenden 
Hant in halbflfissigem, kolloidem Znstand vorhandene Snbstanz 
babe beim Absterben oder infolge Einwirknng der Reagenzien 
dieses mit Hftmatoxjlin sich blanfftrbende Eoagnlnm abgeschieden. 

Noch scbSner als mit HftmatoxylinfSlrbnng liefi sich diese 
Snbstanz dnrch Farbnng mit Karbol-Thionin darstellen; die 
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Sabstanz f^rbt sicb dabei bellrot und Bticbt eobarf von der in- 
tensiv biauen Firbung des flbrigen Gewebes ab. 

Aueh mit der UnnaBehen polyehromen Metbylenblaiif5.rbang 
lieB sioh die Substanz naeh Alkoholwirkuog dureh ilire sobSne 
Botf9,rbnDg sehr gut nachweisen. Dagegeo gab eie, mit Tbtonin- 
nud Toluidenblau behandelt, keine Metacbromaaie und anoh mit 
Mnzikarmin war keine elektive Fftrbnng zu erzielen. 

Anfier dieser Stibataoz fand sioh in der Kutis nooh ale be- 
merkeoawerter Befund eine groBere Menge von MaatzelleD, die 
beaonders an jenen Stellen sioh zablreiob vorfanden, an denea 
die erw&hnte Substanz in reichlicliercr Menge vorhaoden war. 

Die eigent&mlicbe F&rbung dieser Substanz, die sioh an 
alien EautstUcken des Haudes uaobweisen lieB, allerdinga am 
Kopf und HalB reichliefaer als an den Extremitaten, tegte sofort 
den Gedanken nabe, daQ ee sich da um eine Art schleimiger 
Substanz bandle, die in die Haut eingelagert war. Denn dia 
eigentUmlicbe Firbuag mit H9,matoxylin wenigstena ist auch 
dem Muzin eigcn. Wir baben sofort darau gedacht, daB wir 
da etwas vor uus baben, was mit den Befunden, die engliBche 
Autoren an der Haut von MyxodetDkranken erboben baben, 
identiaoh aeia dUrfte. Wir erinnerten una aucb, daD seinerzeit 
Halliburton bei der cbemiachen Untersuchung der Haut 
Myxodemk ranker einea abnorm grolien Reicbtum an Muzia ge- 
funden hattc. 

ZunSchst war allerdinga die Frage zu entaeheiden, ob dieaer 
Befund in der Haut des Hundea niobt etwa ein normaler oder 
eine RasBeoeigentUmlichkeit sei. Ea wurden darum HautatQcke 
Ton 16 Hunden der verBcbiedensten Rassen unterBUcbt. Eb faad 
eicb nun in den meisten Fallen keine Spur der beechriebeueQ, 
mit Hamatoxylin Bich blaul^rbeuden Substanz. In einigen 
wenigeu Fallen waren zwar Spuren davon vorhanden, aber 
uicbt entfernt bo massenbaft wie bei u use rem kretinisoben 
Hunde. 

Eounte es BO niobt melir zweifelbaft eein, daiS ea aicb da 
um einen patbologiseben Befund handle, eo wurde unaere weitere 
Anuabme, daC das reicbliobe Vorkommen dieser Substanz in 
der Haut fUr den kretinisoben Hund obarakteristiBob aei, bald 
in vollstem MaCe best&tigt: 

„Ee gelang mir ira Herbst des vorigen Jabrea, wieder eineo 
kretiniscben Hnnd auBSndlg Ktt macben, den Sie hier vor sieh 
Behen. Dieser Hund, einer ganz anderen Kasse angehSrig als 
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(lor erste, zeigte an einem aMsgesclmittenen Stiioke Haut vom 
Halse ganz geoan denselbeii biBtotogiscliea Befund wie der 
erste, Bur in nocli lioberem Grade. 

Es war alBO durcli diese beiden, UbcreiDstiinmeiiden Be- 
funde mit biolrmglielier Sicbcrlieit festgeetellt, daB die gefaodene 
Hantver&DiIcning das Myxudem dea KietiDi'smnB beim Eunde 
sei, eine Feststellung, die um so wicbtiger iat, ale ja die Be- 
recbtignng, die Hautveranderungen dea endemiscben Kretinis- 
muB als MyxDdem anzuepreclien, vielfaeh beslritten wird. 

Es lag nabe, nocb die Probe anf daa Exerapel zn maoben 
nnd den Einflali zn studieren, den FUtterung mil Sebilddrtlaen- 
subetanz auf die von uns gefuodene Hautver5nderung habea 
wfirde. Dieaen Versueb liabeu wir auch gemaebt nnd es ergab 
Nicb, daU naeb eincr dreimonatigeo FUtterung mit Scbihldi'Usen- 
tabletten die Menge der beacbriebenen Substanz in der Haut 
aehr betracbflich abgenommen bat, ao daB man erwarten kaiin. 
daD die Haut iiacb binlangliebcr Bauer der Bebandlung von 
dieaer aebleimigeo Einlagerung ganz frei aein werde." In der- 
selben Sitzung demonBtrierte v|on Wagner einen zweiten Hunde- 
kretin, Icb lasse den Wortlant dea Sitzungsprotokolls folgen: 

„Deraelbe stammt ana der Gegend der Kropf- und Kretinia- 
niuaendemie, namlicb aus St. Gcorgen ob Judenburg. DaB der 
Hund blodainnig sei, daB er vor allem im boeheten Grade apa- 
tbiscb aei, konnte niemand bezweifeln, der ilm aeinerzeit ge- 
aeben bat. \Vas aeine Korperbesebaffenbeit anbelangt, ao f&llt 
die Ktlrze der Nase, reap, der ganzen Scbnanze anf; ferner die 
dieken plumpeu Extremitaten. Icb kann dieae EigentUmliobkeit 
der Korperbildung nocb besser wUrdigen ala Sie, da icb Ge- 
legenbeit batte, die Verwandten dea Hundea zu acben, mlmlieb 
eine Scbweeter nnd einen Neffen. Dieselben baben ganz die 
sclimalen, langen nnd zierlicbeu Scbnanzen ibrer Basse; denn 
am nicht ganz reinrassige DacljBhunde bandelte ea aicb ja an- 
spbeinend. .Sie baben aucb etwas ISngere tind viel zierlicbere 
Extremitaten als dieser Hnnd. Vor allem aber eind sie bimrael- 
weit von ibm veracbieden durch die anlierordentlicbe Lebbaftig- 
keit ihrea Temperaments, wfibrend dieser Hund ein Auabund 
Ton Stnmpfsinn war. Heine Bewegnngeu waren so plump nnd 
langaam, daD er nicbt imstande war, einem Menaeben in lang- 
Hamem Scbritt auf einem Wege von fflnf bis zebn Minuten 
naohznkommen. Er batte ebenso wie der erate kretiniaebe 
Hnnd, den icb Ibnen zeigte, einen eebr trEgco fitoffwechsel ; er 
ArohiT t Ohranhellkimde. Ed. ;». a 



66 III. ALEXANDER. 

frafi sehr wenig, urinierte Dur eiDmal des Tages und da nur 
ganz geringe Qaantitftten nnd setzte nur sehr selten Eot ab. 

Auffallend waren die Verftnderungen, die mit dem Hunde 
im Laufe der BehandluDg vor sioh gegangen sind. Dieselben 
betreflfen vor allem sein Temperament. Wabrend er frtther, ins 
Freie gefUhrt, in scbwerfftlligem Trott nur immer geradeaus ge- 
zottelt war, obne reobts oder links zu scbauen und ohne sich 
um irgend etwas zu kUmmern, I^uft er jetzt b&ufig so, dafi man 
ibm niobt naobkommen kann, beguckt und bescbnuppert alles, 
bellt Menseben und Wagen an, kurz er benimmt sioh auf der 
Gasse wie ein anderer, lustiger Hund. Zu Hause ist er jetzt 
zutunlicb geworden und manobmal sogar zum Spielen geneigt. 
Interessant ist die VerSnderung, die mit seinem Schweife vor 
sioh gegangen ist. Vor der Behandlung hielt er den Sebweif 
immer zwiseben den Beinen eingeklemmt, mit der Spitze nach 
vorne geriobtet; und da er den ganzen Tag. lag und immer 
auf seinem Schwanze, so hatte er denselben ganz abgescbeuert. 
so dafi derselbe an der Dorsalseite vollkommen baarlos war, 
Seit der Behandlung liegt er viel weniger und halt seinen 
Sobwanz so wie jeder andere Hund, ja beim Laufen steil auf- 
gerichtet und in steter, lebbafter Bewegung; infolgedessen ist 
sein Sobwanz, wie Sie seben k5nnen, dicht bebaart geworden. 
Diese eingeklemmte und vorwfirtsgekrttmmte Scbweifhaltung 
soheint alien kretiniscben Hunden eigen zu sein; wenigstens 
kSnnen Sie das auf dem einen Bilde des ersten kretiniscben 
Hundes sehr deutlicb seben ^); und Cerletti und Perusini, die 
kttrzlicb einen aus dem Yeltlin stammenden kretiniscben Hund 
bescbrieben baben, erw&bnen diese Scbweifhaltung ausdrttcklich. 

Auch der Stoffweohsel bat sich bei dem Hunde bedeutend 
gehoben. Er friBt jetzt reicblich, er trinkt ofters auch Wasser 
was er (ruber nie getan hat; er uriniert gerade so baufig nnd 
reicblich wie jeder andere Hund und hat regelmfiBigen Stubl.-j 

Zum Sehlusse noch ein Wort Uber die ScbilddrQsen der 
beiden Hunde. Die Scbilddrtise des ersten Hundes war, wie 
erw&bnt, von ungefiLbr normaler GroCe. Histologisch zeigte sich 
die Mebrzabl aller Alveoli sehr stark ausgedebnt, prall mit EoUoid 
geftlllt ; die Zellen platt bis kubisch, anscbeinend nicht verandert ; 



n f. Textfigg. 1—3. 

'D Der Bericht fiber die anatomische Intersuchung der GehOrorgane 
ilieses Hundes iHundekretin Hi folgt demnachst. 
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das Zwisohengewebe normal. Also das histologische Bild eiiies 
Kolloidkropfes, ohne daB makroskopisoh Kropf, d. h. eine Yer- 
groBernng der SohilddrUse, zu beobaohten gewesen wd,re. Ge- 
nau dasselbe Bild bot auoh ein Stflck SobilddrUse, das wir dem 
zweiten Hunde exstirpierten. 

Sie sehen, das anatomische Bild der Sobildriise gibt kaum 
einen Anhaltspankt zur ErklSrang des Krankbeitsbildes, denn 
solcbe Scbilddrflseii kann auoh ein ganz gesander Hund baben. 
Anderseits dooh der so auffilllige Effekt der Scbilddrflsen- 
f&tternng; also doeb ein Beweis, dafi es siob nm mangelhafte 
Fnnktion der SobilddrQse, um Hypotbyreoidismns gebandelt bat. 

Die L5sang des Bfttsels ist darin zu sehen, dafi man es 
einer Scbilddrllse flberbaupt nicht anseben kann, ob sie genfigend 
fnnktioniert oder nicht; denn dazu sind unsere Kenntnisse vom 
Sekretionsvorgange in der SchilddrUse nnd seinem histologisoben 
Korrelat noch yiel zu iQckenbaft, um nacb dem Aussehen einer 
SchilddrUse sagen zu kSnnen, ob sie ausreichend fnnktioniert 
hat oder nicht. *^ 

Der von mir anatomiseb untersuchte, oben erwahnte Hunde- 
kretin I ergab folgendon Ohrbefund: 

AnBeres Ohr beiderseits anatomiseb normal. Gehor- 
gang von Cerumenpfropfen erflillt. Das Mittelobr zeigt eine 
stark durchfeuchtete, gering injizierte Schleimhaut, die gegen- 
fiber der Norm stark verdickt ist. Besonders die Bulla tymp. 
ist von einer stark verdiokten und durchfeuchteten Schleimhaut 
bekleidet. Tubenscbleimbaut wie die Trommelhohlensohleimhaut 
yer&ndert. Das Relief der medialen Trommelhohlenwand ist 
infolge der Schleimhautverdickung nur unscharf sicbtbar, vom 
Stapes nur das Kopfchen frei zu sehen. 

Labyrinth: Pars superior: Gestaltlicb normal, Nerven- 
endstellenunver3.ndert. DuctusundSaccusendolymphaticusnormal. 

Pars inferior: Sacculus in normaler Gestalt erhalten, 
Macula saoculi gegenttber der Norm verkleinert, Neuroepithel 
niedrig, in ihm nur Sttttzzellen, vereinzelte Haarforts^tze, jedooh 
keine Haarzellen. Die Sttltzzellen sind unregelmflBig neben- und 
fibereinander gelagert und toils zylindrisch s^ulenformig, toils 
kubisch oder unregelmaBig polyedrisch geformt. Ductus reunions 
und Vorhofblindsack obliteriert. 

Ductus cochlearis: Der Vorhofteil und der untere Toil 
der Basalwindung zeigen ziemlich normale Qnerschnittsformen. 

5* 
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Xnr an einxeiiiea rteilisi Tat. H Flz. : « re ^-aiicTzuBiiRm- 
bran anf i;e PauiIIa lamlsiz? jerac^T^anke^ Zie iaranif foisei- 
den 3 Wiiwinn^ea v.nd jetiort iarrh vrlli^ca Serahwnkga -ier 
VefirlhoUumenibraii anf lie iTimi- and iie AndeE^ranii voDfiaa- 
di^ reriUUtX Tat IT FTs. 2-.>». Zie V^sfbnijarmesxibzaiL as iz. 
ihrer abnomea r.agg dmrfa rimie^s^webe itcnr irfprc Ta£ Z 
PIir.^3, Eia frg^iea endoi^TTii} hatfar hes lunngLfg Alignings ein:re- 
emrt, nur am SuDueieade 'ic» Sf riTTiyke?! k.ina^ ea voriMmiea. 
Die Xembrana baailan far aiTeTT-rfranifffi ^sssrahG^ i^ yom 
nedentend veriickr •inrrfi Maseizimamne ier Fasoci der 
Lamiiut propria. Tar. II F!s: 1 . Die rTmpanate Beiesacnidit 

An&ere Wand dea banTirai S^hneckenkaimLes: Li^amoitnin 
irpirale normaL Stria vaacularia zam Teii anr^^aiidCTt an 
▼ieieii SteUea vom n:iter«L Bazide aer ▼aaeamalfft Tat II 
Tl^, 1,2,. aie reicfat jedocfa. aherai bis an. 'ien. obercn ELanal- 
winkeL Salens apiralia extenins zriureaiEils v^arsiricflai. Promi- 
nentia iipiralia unveriadert (Ta£. H F!^ 4 . ElnrreaivertdlTii:^ 
n/>nnaL 

Corti.%ehc3 Orean an den Sceilen. an welchoi der 
Hehneekenkanal wegsam ist. unverandert^ Sonst wird cs dnrch 
einen nfAlden, ZelYhtizel dar^esteilt, der kemeiiei Rlzimlieakeiten 
erkennen I4£t nnd in seiner Ansdehnung aberall hinter der 
GroBe der ^ormalen Papille weit znrnek^blieben ist (Taf. 11 
Fi^, 1 — 4> In diesen Zeilhfigeln finden »ieh stellenweise EEaar- 
Bnd PfeilerTellen nnd die tvpiaehen StctzzeUreiten. an manehen 
Re^'onen fehlen die Haarzellen nnd die Pfeiler sind in nor- 
iBaler oder degenerierter Form (SteilsteUnng, Sehwnnd der 
Pfeilerbasen; Torbanden I'Taf. II Fig. 2.3 l An rielen Stellen 
endlicb eiJicheint die Papille lediglich ans Stutzzellen {jon 
normaleT GegtaJt) zn^ammengegetzt^ oder stellt einen fiaeben Zell- 
bfi^el dar (^Taf.II Fig. 1,4), der ans nnregehnafiig geformten, neben- 
nnd fibf.'reinanderliegenden Zellen anfgebant ist. Die Boden- 
yj'Ahn fehlen dnrchang (Tat II Fig. 1— 4j. Die Cortisehe Mem- 
bran findet »ich an den Stellen, an welcben der Papillenqner- 
gchnitt nf/rmal igt, in normaler Lage nnd Ansdebnnng, obne 
kontinnierlichf'.n Zngamnienhang mit den Haarfortslttzen der 
Hinncr/ellcn Iro tlbrigen wird sie gestreekt nnd in breiter, 
flAchcnbflfter Verbindnng mit den Papillenresten angetroffen 
Oder n\e hi gcficbmnipft, nacb anfwftrts gegen die Yestibnlar- 
tnernbran znrtiekgegcblagen oder nacb abw&rts in den Snlcns 
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spiralis internus gesnnken (Tat II Fig. I — 4.) Endlioh findea 
sich im Sulcus spiralis internus vereinzelte kugelige Korper, die 
nach ihrer F&rbuog dea Corpora amylaoea nicht unfthnlioh siud 
nod sioh bei Marksoheideuf&rbung nach Eulsohitzky schwarz- 
braun tingieren. Das Epithel des Sulcus spiralis externus und 
internus ist tlberall erbalten, die Crista spiralis ist niedriger 
als sonst, weicht jedooh groBtenteils] in ihrer bistologischen Zn- 
sammensetzung von der Norm nicht ab (Taf. II Fig. 1, 2, 4). 
Nur an vereinzelten Stellen ist das Labium vestibulare der Crista 
spiralis nicht entwickelt (Taf. II, Fig. 3). 

Perilymphatisches Gewebe normal, Scalen frei weg- 
sam. Die Nische des Vorhofs- und des Schneckenfensters ist 
YoUkommen von einem zarten, lockeren, bindegewebigen Mascben- 
werk erfUllt, dessen R&umlichkeiten von einer schwach blau 
(H§,malaun) gef&rbten, schleimigen (?) Grundsubstanz ausgefUllt 
ist und das im ganzen an das typische, mesodermale Schleim- 
gewebe erinnert, das am Embryo die perilymphatiscben E&ume 
und die gesamte Trommelhohle erfQllt. Dieses Schleimpolster 
wird nach auBen von dem (v511ig normalen) Epithel der Trommel- 
hohlenschleimhaut bekleidet, ftillt die Nische des Yorhofsfensters 
und reicht bis an die Membrana tympani secundaria, in die es 
sich kontinuierlich fortsetzt. 

Die Labyrinthkapsel weist reichliche Knorpelinseln auf. 

Im oberen Teil (Dach) des inneren GehSrganges findet sich 
ein die ganze Breite des inneren Gehorganges ein- 
nehmender Knochenherd vomTypus der Otosklerose 
(chronische Ostitis mit Neubildung von BlutgefftBen, reichlichen 
Knochenzellen, stark tingierter Grundsubstanz und grofien von 
BlutgefiBen erfallten Hohlrftumen). Der Herd ist vom normalen 
Knochen der Umgebung durch eine scharfe Grenze geschieden. 

Nervenganglien-Apparat. 

Querschnitt des Acusticus von normaler GroBe. Die beiden 
Vestibularganglien normal. Im Ganglion spirale sind die Ganglien- 
zellen minder dioht gelagert als in der Norm (Taf. II -Fig. 1, 2). 
Aufierdem finden sich noch verstreut Ganglienzellen in dem im 
Modiolus verlaufenden Teil des Schneckennerven, in Form ein- 
zelner Ganglienzellen und Ganglienzellengruppen. An dem in 
der Lamina spiralis gelegenen Teil des Schneckennerven keinerlei 
Atrophic. Fazialis und Knieganglion normal. 



70 V. ALEXANDER. 

ZnsammenfaBsnng. 
Die 6eh5rorgane beider Seiten ergeben den gleiehen Befund: 

1. Ceruminalpfropfe des S,n6eren GebSrganges. 

2. Verdieknng und bedentende Durobfencbtnog der Mittel- 
obrsebleimbant mit nabezu vollkommeaer Verdeckung des 
Beliefs der inneren TrommelbSblenwand and bindegewebiger 
Fiillung der Fensternischen. 

3. Verkleinernng und degenerative Atrophie der Macula 
saoouli. 

4. Partielle Ver5dnng des hS.utigen Scbneckenkanals vom 
oberen Teil der Basalwinduog bis an die Spitzenwindnng. 

5. YerdickuDg der Membrana basilaris. 

6. Umschriebene Verscbmalerung (Hypoplasie?) der Stria 
yasoularis. 

7. Partielle degenerative Atrophic^ (Schwund der Sinnes- 
zellen, der Kanalsysteme, Znnahme der Sttttzzellen) der Papilla 
basilaris. 

8. Umschriebene Atrophic der Cortisoben Membran und 
der Crista spiralis. (Fehlen des Labium vestibulare der Crista 
spiralis). 

9. Eugelige E5rpcrchen (Coi*pora amylaoea) im Dactns 
cochlearis. 

10. Beicbliche Enorpelreste im Felsenbein. 

11. Otosklerotischer Enochenberd im Dach des inneren 
GehSrganges. 

12. Mangelhafte Gliederuog und geringe Atrophie des 
Ganglion spirale. Geringgradige Atrophic des Ganglion spirale 
und des Nervus cochleae. 

Die Seitengleichheit lS6t die haupts&chlichen der oben ge- 
nannten VerS.nderungen als kongenitale erkennen und das 
Schwergewicht der Verftnderungen ist in der partiellen Ver- 
5dung des hS.utigen Scbneckenkanals zu suchen. Auf eine 
Entwicklungshemmung, die schon in einem relativ friihen 
Embryonalstadium aufgetreten sein mufi, IfiBt die mangelhafte 
Gliederung des Ganglion spirale schlieBen. In diesem letzteren 
Befund erinnert der Fall an eine kleine Anzahl in der 
Literatur bekannter F&Ue kongenitaler Taubheit. So kann ioh 
besonders auf den von mir untersuchten Fall von menschlicber 
kongenitaler Taubheit verweisen, der neben der mangelhaften 
Gliederung des Ganglion spirale auch eine mangelhafte Ent- 
wicklung der h&utigen und der knochernen Schnecke aufwies: 
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Die SpitzenwinduDg des hS^utigen SchneckenkaDals stellte einen 
rundlichen Sack dar nnd durch Defekt der Sealensepta kam 
dnrch die Yerschmelzung der Scala vestibuli mit der Seala 
tympani der nUcbst hoheren Windung eine Scala communis 
zustande. Einige, in mancher Beziebnng noch d,bnlichere Befunde 
ergaben die Untersucbnngen von Alexander und Tandler 
an kongenital tanben Hunden: Mangelhafte Oliedernng des 
Ganglion spirale und Yerodung des Scbneckenkanals. Ein Unter- 
scbied gegenliber dem Hundekretin ist nur darin gelegen, dafi 
der groBte Teil der Basalwindung und der Vorbofteil des 
Scbneckenkanals bei dem Hundekretin intakt gewesen ist, da6 
eben bei ibm keine Taubheit, sondern nur eine mSBige Scbwer- 
borigkeit bestand. 

Fttr die Verkleinerung und degenerative Atropbie der Macula 
saccnli ist wobl gleicbfalls eine kongenitale Ursacbe heranzu- 
ziehen. Hierin und in dem Befuude der intakten Pars superior 
labyrintbi erinnern die Veranderungen des Hundenkretins an 
die Befunde, die bei der sacculococblearen Degeneration 
mibi (kongenitale Taubbeit mit Degeneration der Pars inferior 
labyrintbi und intakter Pars superior) sicb feststellen lassen, am 
meisten konstant und cbarakteristiscb bei unvollkommen albi- 
notiscben, tauben Eatzen. Man siebt somit, dafi in mebr als 
einer Ricbtung die Labyrintbveranderungen bei dem Hunde- 
kretin Verwandtsebaft mit den Veranderungen zeigen, die sicb 
bei Tieren mit angeborenen Labyrinthanomalien und in ein- 
zelnen E^Uen kontinentaler Taubbeit beim Menscben finden. 

Die im Punkte 6, 7 und 8 genannten Veranderungen 
konnten als kongenitale gedeutet werden^ gehoren jedoch als 
solcbe jedenfalls einer spaten Entwicklungsepoche an. Zumindest 
ist nacbgewiesen, daQ in Fallen kongenitaler Taubbeit die 
Stria vascularis ebensogut verkleinert (verscbmalert) als ver- 
groBert und tumorabnlicb verdickt (Lindt, Alexander) ge- 
funden werden kann. Die Veranderungen an der Papilla basi- 
laris, an der Cortiscben Membran und an der Crista spiralis 
sind mit Rttcksicht auf den Zeitpunkt ibres ersten Auftretens 
nioht cbarakteristiscb. Derartige Veranderungen finden sicb 
typisch bei kongenitaler Taubbeit, lassen sicb aber auch in 
Fallen erworbener Taubbeit, ja sogar spat bei eingetretener 
Labyrintbscbwerborigkeit (Manasse, Alexander) nacbweisen. 

Die kugeligen Eorper im Ductus cocblearis stellen bocbstens 
entsprecbend der Lage, in welcher sie sicb befinden, einen 
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pathologisehen Befand dar. Normalerweise sind solche K5rper 
als AuflageruDgen des Cortisehen Organs anzutreffen. In nnserem 
Falle fanden sie sich jedoch zerstreut in anderen Teilen des 
Sehneekenkanals^ znm Teile im Snlens spiralis interims. Es 
w&re denkbar, daB es sich bier nur um eine Verlagernng handelt, 
es ist aber anch nicbt anszusehlieBen, dafi die kreisformigen Qner- 
scbnitte langgestreckten, strangformigen Gerinnsein entsprecbeo 
nnd eine pathologische Entstehnngsursache baben. 

Die reichlieben Enorpelreste des Felsenbeins sind aus dem 
Alter des Handekretins abznleiten und stellen kcinen patho- 
logisehen Befnnd dar. Sie finden sich in gleicher Ansdehnung 
an normalen einjd,hrigen Hunden. 

Die im Punkte 2 und 5 genannten Yeranderungen besitzen 
vielleicht einige verwandtscbaftliehe Zusammengeborigkeit: Die 
Verdicknng und Durchfeuchtnng der Mittelohrschleimhaut und 
die Yerdiekung der Membrana basilaris. AUerdings ist mikro* 
skopisch fiir die Yerdiekung der Mittelohrschleimhaut derselbe 
Refund festzustellen wie fiir die Yerdiekung der Haut, ein von 
einer schleimigen Substanz erfttUtes Bindegewebsnetz, wogegen 
die Yerdiekung der Membrana basilaris durch Zunahme der 
Masse und des Dickendurohmessers der Basilarfasern zustande- 
gekommen ist. Hierbei ist daran zu erinnern^ daB am embryo- 
nalen Labyrinth die Membrana basilaris stets dicker gefunden 
wird als am vol! entwickelten und bereits f unktionierenden Gehor- 
organ und darnach ware in der Yerdiekung der Membrana 
basilaris eine Hemmungsbildung zu erblicken. Auch das foetale 
Mittelohr ist von Schleimgewebe, Schleimpolstern, erftlllt. Das 
Neugeborene zeigt nur eine unvollkommen wegsame Paukenhohle, 
doch kommt es nach den ersten Atemzttgen und Schluckakten 
offenbar durch den Druck der in die Paukenhohle eingedrungenen 
Luft sehr rasch zu einer Resorption des Schleimgewebes: An 
einem einjahrigen normalen Hunde ist die Paukenschleimhaut 
auBerst zart, dttnn, nicht durchfeuchtet. Bei demeinjahrigen 
Hundekretin zeigt somit die Paukenschleimhaut 
Verhaltnisse, die sich sonst nur kurze Zeit nach der 
Geburt finden: die Paukenhohle hat sich postembryonal nur 
wenig weiter entwickelt und die embryonalen Schleimhautpolster 
haben besonders an der inneren Trommelhohlenwand persistierfc. 
Hierbei sei mit Ettcksicht auf die bei den anderen untersuchten 
Kretinen gefundenen, analogen Yeranderungen ausdrttcklich auf 
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dea Befand von der FUllnng der Fensterniscben durch 
sebleimhaltiges Bindegewebe verwiesen. 

Die im auBeren Gehorgang gefundenen Zerumiaalpfropfe 
stellen einen Nebenbefand dar. Immerbin ist erw^bnengwert, 
daB unter den Tieren mit angeborenen Labyrinthanomalien be- 
sonders die Tanzmaus fast stets ZeramiDalpfropfe aufweist. 

Es ergibt siob nun die Frage, ob die festgestellten, histo- 
logiscben Verd.nderuDgen dem intra vitam erhobenen, fanktionellen 
Ohrbefund entspreehen. 

Der anatomische Befnnd ist nicbt imstande, nns anf dem 
Boden der Helmholtz'schen Theorie das Resaltat der intra 
vitam vorgenommenen Fanktionsprllfung zu erklaren. Dabei 
ist allerdings von Bedeutung, daU wir bei der Horprttfung der 
Tiere lediglieb auf Reaktionsbewegungen angewiesen sind, 
logischerweise aber nicbt die Notwendigkeit vorliegt anzu- 
nehmen, daB jede Art von Horeindruck tiberbaupt oder gar stets 
von einer Reaktionsbewegung begleitet ist. DaB das Tier auf 
den Ton tiefer Stimmgabeln reagiert, ist nach dem Labj^inth- 
befund nocb erklftrbar: Die Spitzenwindung wurde intakt ge- 
fnnden. Auffallend bleibt aber, daB das immerbin bedeutende 
Schallleitungsbindernis, welcbes durcb die odematose Verdickung 
der Paukenscbleimhaut und die bindegewebige Ftillung der 
Fensterniscben dargestellt wird, nicbt bochgradig genug war, 
um die Perzeption tiefer Tone zu verbindern. Hier ist zu be- 
merken, dafi wir wie sonst bei der Prtifung klinischer Faile die 
Ci-Stimmgabel, also keineswegs einen der tiefsten Tone bentitzt 
haben, und wir seben ja auch bei der Dntersucbung von Fallen 
von Schallleitungsbindernis beim Menschen, daB durch ver- 
b§,ltnism§,Big bedeutende Behinderung der Scballeitung die 
Perzeption der Ci-Stimmgabel nicbt vollstandig aufgeboben wird. 
Dazu kommt nocb, daB, wie icb bei der Demonstration auch 
hervorhob, dem Tiere vielleicht die Perzeption des brummenden, 
tiefen Stimmgabeltones vom Fliegensummen her bekannt 
war, wenigstens machte es als Reaktionsbewegung auf die dem 
Ohr genaherte Ci-Stimmgabel eine Pfoten- und Kopfbewegung, 
die sonst Hunde ausflihren, wenn sie von Brummfliegen be- 
lastigt werden. Fttr die Tatsache, daB der Hund auf hohe 
Stimmgabel- und Pfeifentone nicbt reagiert hat, gibt der ana- 
tomische Befund keine Erklarung. Gerade im Vorhofteil und 
am unteren Teil der Basalwindung, die nach der Helmholtz- 
schen Theorie der Perzeption hoher Tone dienen, fand sich das 
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Cortisohe Organ und der Querschaitt des Schneokenkanals wenig 
vcrftndert, stellenweise vollst&ndig intakt. Allerdings ist zn be- 
dcnken, dafi infolge der Stumpfheit des ganzen Tieres und 
seiner mangelhaften Aufmerksamkeit die Reaktionsbewcgung aaf 
den wohl perzipierten, hoben Ton moglieherweise ausgeblieben ist. 

Bel der mangelbaften Perzeption bober Tone kam endlicb 
nocb der Befund der voUstS^ndigen Filllung der Kiscbe des 
Sobneokenfensters (bis an die Membrana tympani secundaria) 
in Betraobt. Es fragt sicbj ob ein Scballeitungsbindernis, das 
gerade gegen den Abscbnitt der Scbnecke gericbtet ist, der der 
Perzeption der boben Tone dient (Scbneckenbasis und Yorbofteil) 
nioht auch zu einer Aufhebung der Perzeption bober Tone, be- 
ziebungsweise zu einem Herabrtlcken der oberen Tongrenze f&brt. 
Anatomiscbe Befunde von Fallen cbroniscber Mittelobreiternng 
lassen diese Annabme als moglicb erscbeinen. Hier finden wir 
fast ausnabmsloB eine Herabsetzung der oberen Tongrenze und 
trotzdem erweist sich in mancben dieser F&Ue (allerdings nur 
in soloben, in weloben die Perzeption der boben Tone maBig 
berabgesetzt ist) das Corti'scbe Organ nicbt selten unyer9.ndcrt, 
dagegen wird die Kisebe des runden Fensters, aucb der Anfangs- 
teil der Seala tympani vou Bindegewebe oder Enocben erfiillt 
gefunden, 

Zuletzt ergibt sicb die Frage, ob die anatomisehen Ter- 
findernngen eine tberapentisch berbeigefttbrte oder spontane 
Besserung des Horvermogens moglicb erscbeinen lassen. Ich 
glaube, dafi diese Frage bis zu einem gewissen Grad bejabt 
werden muD, sofern man sicb vorstellen kann, dafi das Lumen 
des hfintigen Scbneckenkanals sicb wieder herstellen und die 
normalen Eanalsysteme der Papilla basilaris wieder auftreten 
kdnnen. Hier wfire daran zu erinnern, daU keine Obliteration 
des Eanals im strengen Wortsinne vorlag, [etwa derart, wie 
man sie in mancben F&llen kongenitaler Taubbeit bei Obli- 
teration der Pars inferior findet: Die Vestibniarmembran ist 
in unserem Falle auf die Basilarwand und die AuCenwand berab- 
gesunken (Taf. II Fig, 1—4), nirgends jedoch dnrch ein schleimiges 
Exsudal mit ibr verklebt, oder mit ibr durch Bindegewebe vcr- 
lotet. Gerade bindegewebige Verbindungen bilden dagegen den 
trpigieben Befund bei der durcb Obliteration der Pars inferior 
hervorgernfenen Taubheit, und wSLhrend diese letzteren Ver- 
inderungen von vornberein irreparabel erscbeinen. ist die Mog- 
lichkeit nicbt von der Hand zu weisen, dafi beim Eretin durch 
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Keaorptionsvorgftnge oder vielleieht durch Ausgleichung der 
Draokyerh§.ltnisse in den endo- und perilymphatischen Bftumen 
des Labyrinths, also zuletzt duroh Anderungen der 
Stromnngs- und DruckyerhS^ltnisse in den Aquae- 
dukten sich das Lumen des Schneekenkanals wieder 
herstellt und im Anschlufi daran die Papille, die 
wenigstene an vielen Stelien das gesamte Zellen- 
material der normalen Papille aufwies, funktions- 
ttichtig wird. Von einer Besserung des Horvermogens bis 
znr Norm kaqn natttrlich keine Rede sein. Wir mtissen daran 
festbalten, daB die spezifisehen Sinneszellen der peripberen 
Sinnesorgane postembryonal wie die Ganglienzellen des Zentral- 
nervensystems weder neu entstehen noch regeneriert werden 
konnen. Somit sind diejenigen Regionen, an welcben nur Pfeiler- 
rudimente gefunden wurden und an welcben die Haarzellen 
feblten, als dauernd und irreparabel verS,ndert zu betracbten 
(Taf. II Fig. 1, 4). 

Endlicb verdient nocb der in der Deeke des inneren 6e- 
horganges gefundene, ostitiscbe Knocbenberd Erwabnung. Eine 
derartige Knoobenveranderung ist bisber nur einmal von Katz- 
Beyer an einer kongenital-tauben Katze festgestellt worden, 
allerdings in anderer topograph iscber Orientierung. Was die 
Lage des Knocbenherdes im vorliegenden Falle anlangt, ist vor 
allem auf den Befund bei Kretin III zu verweisen, bei 
welebem sich gleicbfalls ostitiscbe Knoohenveranderungen im 
inneren Gehorgang fanden. In Analogie mit ahnlicben Be- 
funden beim Menscben (Lindt, Manasse, Politzer, 
Alexander) sind bei dem Hundekretin die Knocbenver- 
Snderungen als koDgenitale aufzufassen. 

Fall 11. 

Dieser menscblicbe Kretin ist von Hofrat von Wagner 
untersucht und beobacbtet worden, und bat durch 2 Jabre 
Tbyreoidin-Tabletten erbalten (s. S. 77). In dem zweiten 
Beriohtei) von Wagners finden sich ttber den vorliegenden 
Fall und seine Familienangeborigen folgende Angaben: 

Ein besonderes Interesse beanspruchen die vier Kinder der 
Familie K. Von denselben wurde mir zuerst der damals zwei- 
jahrige Lorenz K. vorgestellt. Das Kind konnte damals nicht nur 

1) Siehe Wiener klinische Wochenschrift. XX. Jabrgang, Heft Nr. 2. 
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nioht gehen oder stehen, sondern nioht einmal sitzen. Die Nasea- 
wurzel war derartig eiogezogen und abgeflaoht, dafi von einer 
Nasenwurzel kaam die Rede sein konnte; UDter derselben safi 
eia &uBerst kurzer Nasenstummel. Die Wangen, Lider, Lippen, 
ja das ganze Gesicbt waren auBerst gedunsen ; auch am Ubrigen 
Korper sebr viel scblaffes Fett. Die Gesichtsfarbe extrem bleioh, 
die Haut fast darehsofaeinend. Der Mund war weit offen und 
aas demselben hing die Zunge berans. Diese Makroglosie war 
scbon bei der Geburt vorbanden, wS.brend die Hautscbwellungen 
bei der Geburt nocb nicht in so bobem Grade entwickelt waren. 
Die Nabrnngsaufnafame war sebr mangelbaft; der Stubl selten 
und bart. SobilddrUse niobt vergrdfiert, aber dureb Palpation 
dentlieb nacbweisbar. Eeine Pseudolipome. Die grofie Fonta- 
nelle war nocb oflfen. 

Von irgend einer geistigen Entwieklung war bei dem Einde 
noob keine Spur vorbanden; es fixierte nicbt, zeigte auf keine 
Weise irgend eine Aufmerksamkeit auf Sinn esreize. Horvermogen 
daber nicbt zu prttfen. 

Aufifallend war bei dem Kinde die Neigung, den Eopf 
immer nacb riickwftrts gebeugt zu balten. Beim Versuobe, das 
Eind aufzuriobten, konnte man das etwa als eine ScfawScbe der 
den Eopf aufrecbt baltenden Muskein deuten ; es war aber aucb 
im Liegen die Neigung bemerkbar, den Eopf nacb rfiokw§.rt8 
zu bengen. 

Die Dosis der verabreichten Tabletten (0,324) betrug zuerst 
eine balbe pro die, nacb drei Monaten wurde auf eine Tablette 
t&glicb gestiegen. Nacb einem Jabre wurde die Dosis weiter anf 
eine und nacb zwei Jahren auf zwei Tabletten pro die ge- 
steigert. 

Der Erfolg war ein sebr wenig befriedigender. Die vorher 
retardierte Zahnung wurde bescbleunigt, so daB das Eind bald 
alle Zabne seines Alters batte. Die Fontanelle scbloB sicb ; die 
Makroglossie wurde ganz rttckg&ngig; aucb die Scbwellungen 
am E5rper und Gesicbt scbwanden, so daB das Eind scblieBlich 
ziemlioh abgemagert war. Docb bebielt es unveri^ndert 
seine extremblasse Hautfarbe. Vor allem aber irkt in psychi- 
sober Beziebung nicbt die mindeste Besserung ein. Das Eind 
konnte nacb dreijabriger Bebandlung nicbt nur nicbt steben 
oder geben, es konnte nicbt einmal sitzen. Es wurde daber 
nacb drei Jabren auBer Bebandlung gesetzt und ist bald darauf 
gestorben. 
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Von uogttDBtigem Einflnfi mag in diesem Falle gewesen sein, 
dafi das Kind w&hrend der Behandlung Eeuohhusten und Masern 
durchmaebte. 

W&hrend dieses Kind in Behandlnng war, braohte dessen 
Mutter eines Tages ein anderes Kind, ein zehn Monate altes 
MS,dohen (Fall II), das ebenfalls noch gar kein Zeichen geistiger 
Entwicklnng darbot, ebenfalls die Neignng hatte, den Eopf nach 
r11ckwS.rts zu beugen und ebenfalls die Zunge aus dem Munde 
herausragend hatte. Von myxodematosen Schwellungen war da- 
mals noch niobt viel zu sehen. 

Nach weiteren drei Monaten waren aber die myxodematdsen 
Schwellungen ebenso stark entwickelt wie beim Bruder; die 
grofie Fontanelle noch ofifen, noch kein Zahn im Durchbruch. 
Von da ab wurde auch die Behandlung eingeleitet, mit dem- 
selben unvoUkommenen Erfolge wie bei dem frtther beschriebenen 
Einde. Die Z&hne kamen rasch zum Vorschein; die Makro- 
glossie schwand im Laufe lingerer Zeit und es trat Abmagerung 
ein. Die Fontanelle blieb in diesem Falle bis zum Tode offen. 

Im tlbrigen blieb der psychische Zustand und die Bldsse 
der Gesichtsfarbe unverandert; auch dieses Eind konnte nach 
zweijS.hriger Behandlung, also tiber drei Jahre alt, noch nicht 
sitzen und wurde deshalb aus der Behandlung gegeben. 

Das Eind starb ein Jahr sp§.ter. Bei der von Professor 
Schlagenhaufer ausgefiihrten Obduktion zeigte sich die 
Schilddrttse vorhanden, weder besonders vergroBert, noch atro- 
phiert. Die histologisohe Untersuchung zeigte aber, dafi das 
Gewebe der Schilddrttse pathologische Veranderungen aller- 
hSchsten Grades aufwies und zwar bezogen sich diese VerSnderungen 
aufdieDrttsenzellenselbst. Die genaue Beschreibungdes Praparates 
wird durch Prof. Schlagenhaufer an anderem Orte stattfinden. 

(Das Gehororgan dieses Falles wies ebenfalls schwere Ver- 
anderungen undzwariminneren Ohre auf, worttberDr. Alexander, 
der das Gehororgan histologisch untersucht hat, seinerzeit be- 
richtet wird). 

„In diesen beiden Fallen handelte es sich oflfenbar um an- 
geborenen Eretinismus. Ich selbst babe die Falle zwar erst im 
Alter von zwei Jahren, resp. zehn Monaten gesehen ; ich konnte 
mich ferner im ersten Falle durch die Angaben der Mutter, im 
zweiten Falle durch eigene Beobachtung liberzeugen, dafi das 
Myxddem, d. h. die demselben angehorige Hautschwellung, erst 
im extrauterinen Leben zur Entwicklung kam. Anderseits liefi 
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die bestimmte Angabe der Matter, dafi die Makroglossie sohoa 
bei der Geburt vorbanden war, keinen Zweifel darliber auf- 
kommen, dafi es siob urn eine angeborene StSruug handelt, um 
so mehr, als die Riohtigkeit dieser Angabe durch die aa dem 
gleicb zu erw^hnenden dritten uad vierten Einde derselben Matter 
gemachte Beobaehtung bekr&ftigt warde. 

Die Erfahrang an den zwei eben geschilderten FS^Uen hatte 
gezeigt, daS dieselben zwar aaf die SohilddrQsenbebandlnng 
reagierten (Beforderang der Zahnnng, Fontanellensohlafi, 
Schwinden der Haatsohwellangen and der Makroglossie), dafi 
aber anderseits die aasgebliebene Gehirnentwicklang durch die 
Bebandlung gar nicht beeinflafit wurde; das erste Kind konnte 
z. B. mit vier Jabren nooh nicht einmal sitzen, geschweige denn 
stehen oder gehen. Von Sprachentwickelung war noch keine 
Spar vorbanden; aach die cbrarakteristische An§.mie erwies sich 
der Bebandlang gegenllber refraktftr/ (v. Wagner). 

Die ttbrigen beiden Geschwister sind zum erstenmal im Alter 
von 6 Wocben von v. Wagner untersacbt worden: 

„Im Mai 1904 kam die Mutter der beschriebenen zwei Falle mit einem 
erst secbs Wocben alien Kinde, das eine aasgepr&gte Makroglossie 
zeigte, die es nach Angabe der Matter bereits bei der Geburt gehabt hatte. 
Scbwellungen der Weichteile waren noch nicht ausgepr&gt. Doch war 
schon die charakteristische, bleiche Gesichtsfarbe nachweisbar; auch die 
extrem kurze, typische Sattelnase fehlte nicht. 

Das yierte Kind zeigte im Alter von sechs Wocben (August 1906) einen 
kleinen Kropf, die typische abnorm kurze, stark gesattelte Nase, die Neigung, 
den Kropf stark nach rackw&rts zu beugen, Makroglossie, eine abnorm 
grofie Fontelle. Aber noch kein deutliches MyxOdem In beiden F&llen 
wurde die Thyreoid inbehandlung sofort eiDgeleitef". 

Uber den Erfolg der ThyreoidinfUtterang bei der Sch wester 
des Falles II, Marie K., die seit Mai 1904 Tbyreoidintabletten 
erhait, verdanke ich Herrn Hofrat v. Wagner folgende Angabea : 
^Febrnar 1908. Sic fd,ngt nach Angaben der Matter jetzt 
htibsch zu reden an, nar versteht man sie noch nicht gut. Hort 
ziemlich gut. Hat jetzt alle Zd,hre ihres Alters, gate Gesichts- 
farbe. Hat im Gesichtsausdruck absolut nichts Eretinisches 
mehr. Lauft ganz gut. Korperlange 100 cm". 

Alle vier Falle, die Kinder der Familie K. gehoren somit 
der Gruppe des kongenitalen Kretinismus an und zwar einer 
Form, bei welcher die korperlichen Zeichen des Kretinismus 
schon am Neugeborenen zu finden sind. 

Anatomischer Befund. 

Die anatomische Untersuchung des Ohres in dem von 
Professor Schlagenhaufer obduzierten Fall ergibt folgendes: 



Das GehOrorgan der Kretinen. 79 

Am Gehirn und den GehSrorganen makroskopisoh keine 
Veranderungen. 

Mikroskopisoher Befund. 

AuBeres Ohr unverandert. 

Mittelohrsohleimhaut beiderseits blafi, stark durch- 
feuchtet, verdiokt. Relief der inneren Trommelhohlenwand 
infolge dieser Schleimbaatveranderangen verwaschen. 

Labyrinth. 

Die Pars superior zeigt Dormale Gestalt. Die hautigen 
Wande sind duroh Zunahme der Lamina propria bedeutend ver- 
dickt. Die Gristae ampullares zeigen ein sehr flaches Epithel 
niit stark verminderter Anzahl der Haarzellen. Die erhaltenen 
Haarfortsatze sind kolbenformig, die Kupulae vollstandig 
normal. Das Sinnesepithel der Macula utriculi ist gleiohfalls 
stark abgeflaoht. Im Neuro-Epithel selbst sind nur wenige Sinnes- 
zellen zu finden. Das Neuro-Epithel wird zum groUten Teil 
aus Stiitzzellen zusammengesetzt. Die erhaltenen Haarfortsatze 
sind in eine blaurot gefarbte Masse eingebettet, die eine zarte 
Streifiing erkennen laUt (ahnlioh Fall III, Taf. Ill Fig. 12). tJber 
dieser Masse findet sich in Form von unregelmafiigen Klumpen 
und SchoUen eine rudimentare Statolithenmembran. Statolithen 
sind nicht vorhanden. 

Pars inferior. Sacoulus von normaler Gestalt. Macula 
saoculi stark verkleinert, in den histologischen Veranderungen 
mit der Macula utriculi Ubereinstimmend. Ductus reuniens und 
Vorhofblindsack unverandert. Ductus und Saccus endolymphaticus 
auffallend groB und welt. 

Ductus cochlearis. Im Vorhofteil und im Beginn der 
Basalwindung zeigt der hautige Sohneckenkanal normale Quer- 
schnittsform. Der obere Teil der Basalwindung und die Mittel- 
windnng sind spaltformig verengt (Taf. II Fig. 5, 6, 7). Die 
Spitzenwindung zeigt normale Querschnittsgestalt, ist jedoch viel 
kleiner als in der Norm (Taf. II Fig. 8). Diese Verkleinerung 
muB zum Teil als Folgeerscheinung der hochgradigen Degene- 
ration des Ringbandes und der Verodung des axialen Winkels 
des hautigen Schneckenkanals aufgefaCt ^werden (Taf. Ill, 
Fig. 9, Lsp.). In seiner Langsausdehnung zeigt dagegen der 
Ductus cochlearis vollkomraen normale Verhaltnisse. Die Ver- 
odung des axialen Winkels kommt dadurch zustande, daB die 
Membrana vestibularis mit der Cortischen Membran der Crista 
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spiralis angelegt und mit ihr verlotet ist (Taf. II, Fig. 8; Taf. Ill, 
Figur 9). 

Die Membrana basilaris ist durcb Zunabme der in der 
Lamina propria verlaufenden Fasern bedeutend verdickt. Das 
Ligamentum spirale im Vorbofabscbnitt und im nnteren Teil 
der Basalwindung von normaler Querscbnittsgestalf. Es ent- 
bSlt nur sp&rlicbe und kleine Degenerationsberde, in welcben 
die Zellen grSfitenteils zugrunde gegangen und die Grundsubstanz 
verflOssigt ist (Taf. II Fig. 6, Lsp.). Hoher oben nehmen diese 
Verfltissigungsberde an Umfang immer inebr zu, bis endliob 
in der ganzen Mittel- und Spitzenwindung bis auf wenige 
normale Stellen (Taf. II Fig. 8)| nur mebr wenige Faserreste des 
Ligamentum spirale librig sind (Taf. Ill Fig ^). Im Vorbofteil 
ist die Prominentia spiralis nocb erbalten. In der ganzen 
ilbrigen Schnecke feblt sie. Die Stria vascularis ist an ihrem 
unteren Bande bedeutend verscbm&lert. Sie erreicht jedoeb 
flberall den oberen Winkel des Schneckenkanals (Taf. II Fig. 5, 
6, 7). Im Vorbofteil und der Basalwindung entbSlt sie eine 
geringe Menge auffallend groBer Blutgef&Be. HSher oben iSfit 
sie weder Blutgef&fie nocb Eapillaren erkennen. Sie fflhrt wie 
das ganze flbrige Labyrinth kein Pigment. In der Spitzen- 
windung ist stellenweise auch der vestibulare Winkel des 
Schneekenkanales verodet (Taf. II Fig. 8,e). 

Die Crista spiralis ist im Vorbofteil und in der Basalwindung 
fiaober als sonst, zeigt jedoeb nocb die normale zellige Zu- 
sammensetzung (Taf. II Fig. 5, 6, Csp.). Hoher oben ist sie nur in 
Resten vorbanden, lllfit keine zellige Gliederung mebr erkennen 
und endet in Form eines niedrigen aus kleinen, unregelm^igen 
Zellen zusammengesetzten Hflgels (Taf. II Fig. 7, 8). Die Cortische 
Membran ist flberall vorbanden, zum Teil gerade gestreckt, f rei 
in den Scbneckenkanal hineinragend. An einzelnen Stellen ist 
sie von einer bindegewebigen, kernhaltigen Hfllle umgeben, ab- 
gekapselt (Taf. II Fig. 5), an anderen Stellen ist sie mebr oder 
mindergradig geschrumpft (Taf. Ill Fig. 10) und zusammengerollt 
in den Sulcus spiralis intern us binabgesunken (Taf. II Fig. 8). 
Das Epitbel des Sulcus spiralis internus und externus feblt 
durchaus. 

Nur in einem kleinen Stflck der Basalwindung iSfit die 
Papilla basilaris ann&hernd normalen Querscbnitt und Haarzellen 
erkennen und zeigt sonst nirgends normale Gestalt nnd 
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Znsammensetznng. In einzelnen Teilen der Basalwindung sind 
noch Pfeiler oder Pfeilreste nnd ganz unregelm&Big gelagerte 
Stntzzellen zu finden (Taf. II Fig. 6). Die Haarzellen fehlen 
tiberall (Ta£ II Fig. 5—8). Im Vorhofteil und in der Mittel- und 
Spitzenwindong ist die Papille dnrcli einen flacben, ans kleinen 
polyedrisehen Zellen zusammengesetzten Zellhfigel angedentet 
(Taf. ni Fig. 10) Oder sie fehlt glnzlioh (Taf. II Fig. 7, 8, 
Taf. m Fig. 9). 

In der Basalwindung finden sich stellenweise in axioperipherer 
Richtung quer dnrch den Ductus cooblearis verlaufende, zumeist 
aus einer bindegewebigen Doppellamelle bestehende Septa (Taf. II 
Fig. 5, s), welohe vom axialen Winkel des Sobneckenkanals ent- 
springen, die Oortiscbe Membran zwischen sicb fassen und ein- 
sohlieBen. Diese Septa enden an der Aufienwand des Sobnecken- 
kanals, an der Stelle, an welcher sich sonst die Prominentia spiralis 
findet und gehen dort kontinuierlicb in den epithelialen Teil der 
Stria vascularis tiber. Dnrcb diese Septa wird der h&utige 
Sebneckenkanal in einen unteren und einen oberen Teil ge- 
schieden (Taf. 11 Fig. 5). 

Ductus und Saccus endolympbaticus sind auffallend weit 
und grofi. 

Labyrintbkapsel und perilympbatiscbes Gewebe. 

Enocben unvertodert. Die Nisohen des Vorhofs- und des 
Schneckenfensters sind von einem feinmaschigen (schleimig 
degenerierten) Bindegewebe ausgeftlllt, das den tieferen Schichten 
der bedeutend verdickten, succulenten Paukenschleimbaut ange- 
hort. Die Sobneckenkapsel enth&lt reichlicbe Knorpelinseln. 
Das perilympbatische Gewebe ist dlirftig entwickelt, das 
Labyrinth, wie das tlbrige GebSrorgan voUkommen pigmentlos. 
Die Scala tympani ist in voUer Ausdehnung normal und weg- 
sam. Die bindegewebige Flillung der Nische des Schnecken- 
fensters findet an der Membrana tympani secundaria ibr Ende 
und l&Bt das blinde Ende der Scala tympani vollstftndig un- 
verandert 

Nerven- und Ganglien-Apparat. 

Der Neryus acusticus und seine Ganglien sind gering 
atrophisch, doch ist die Querschnittsgrofie des Nerven und seiner 
Ganglien normal und die Atrophic nur daran zu erkennen, dafi 
die Nervenfasern und Ganglienzellen nicht so dicht gelagert 

Arohiy f. Ohxenheillnmde* Bd.78. 6 
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Bind wie in der Norm nnd zam Teil sogar gr5fiere Hoblr&nme 
zwisohen sieh freilassen. Im atrophisohen Ganglion gpirale 
Bindegewebswuoherungen (Taf. Ill Fig. 11). 

Fazialis and Ganglion geniculi normal. Die erhaltenen Teile 
des Aknstikns geben normale Markseheidenf&rbung. 

Der Himstamm zeigt im Oktavusgebiet keine Yerandemngen 
Rinde des Sehlafenlappens nnd Windungszflge obne Verftn- 
demngen. 

Znsammenfassung. 

Die Gebdrorgane beider Seiten ergeben den gleieben Befnnd. 

1. Bedeutende Yerdiekung der Mittelohrsebleimhaut darcb 
Einschaltung einer breiten Scbiobte myxomatosen Bindegewebes. 

2. Yerdiekung der bautigen Wande der Pars superior. 

3. Degenerative Atropbie des Sinnesepitbels der Gristae 
ampuUares nnd der Macula utriouli. 

4. Degenerative Atropbie der Macula sacculi nnd der Papilla 
basilaris coobleae. 

5. Spaltformige Yerengerung des Ductus eocblearis der 
Basal- und Mittelwindung. Konzentriscbe Yerkleinerung der 
Spitzenwindung. 

6. Zirkumskripte YerSdung des axialen und vestibularen 
(oberen) Winkels des Scbneokenkanals. 

7. Yerdiekung der Membrana basilaris. 

8. Degenerative Atrophic des Ligamentum spirale, der Stria 
vascularis und der Crista spiralis. 

9. Atrophic und Abkapselung der Cortischen Membran. 

10. Septenbildung im hftutigen Schneckenkanal. 

11. Ektasie des Ductus und Saccus endolymphaticus. 

12. Ftillung der Fensternischen durch schleimiges Binde- 
gewebe. 

13. Ganzlicher Pigmentmangel des Gehororgans, Atrophia 
des perilymphatischen Gewebes, reichliche Knorpelinseln der 
Labyrinthkapsel. 

14. Geringe Atrophic (Hypoplasie) des Akustikus und seiner 

Ganglien. 

15. Hirnstamm und Hirnrinde ohne Yeranderungen. 

Die Beobachtnng dieses Kretinen intra vitam lieB tiber das 
Gehororgan nichts Genaues aussagen. Da das Kind nioht 
fixierte und auf keinerlei Sinnesreize reagierte, war das Gehor- 
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vermogen nioht prtifbar. Die anatomisohe Untersuchung des 
GebSrorganes ergibt schwere Veranderungen am inneren Ohr und 
besonders mit Bfioksieht auf den Befund des Feblens der Sinnes- 
zellen und des Cortijscben Organes mn6 die Diagnose anf voU- 
kommene Taubbeit lauten. Nacb den anamnestiscben Daten 
und dem Befandliegt unzweifelhaft ein Fall k n ge n i t al er T a u b - 
beitgegeben dnrcb kongenitalen, sebweren Kretinis- 
m u 8 vor. Der Fall weist anatomiscb mancbe Bertlbrungspunkte 
mit F&Uen kongenitaler, nicbt kretinisober Taubbeit auf, ist aber 
anderseits durob wesentlicbe, ganz cbarakteristisebe Befnnde von 
der nicbt kretiniseben Taubbeit unterscbieden. So ist die degene- 
rative Atropbie sftmtlieher, labyrintharer Nervenendstellen nicbt 
selten aucb bei kongenitaler, nicbt kretiniscber Taubbeit zu be- 
obacbten. Allerdings rouB zugegeben werden, dafi namentliob bei 
den bereditfiren Formen die Degeneration der Pars inferior gegen- 
iiber derjenigen der Pars superior iiberwiegt, ja gar nicbt selten 
auf die Pars inferior besebrtnkt bleibt und die Pars superior normal 
getroffen wird. Die degenerative Atropbie des Ligamentum 
spiralC; der Crista spiralis und der Stria vascularis sind gleicb- 
falls Yerftnderungen, die wir von den bekannten, anatomisoben 
Befunden bei kongenitaler Taubbeit sebr wobl kennen. Meine 
eigenen Untersuchungen zeigten aucb, daB besonders die Stria 
vascularis in diesen F&llen bereits in einem sebr frtlben Embryo- 
nalstadium verd^ndert angetroffen wird oder sogar von vornberein 
patbologiscb angelegt erscbeint. Die Atropbie und Abkapselung 
der Cortiscben Membran findet sich gleicbfalls in vielen 
Fallen kongenitaler Taubbeit verzeiobnet. Icb selber konnte an 
einem von mir untersucbten Falle alle moglicben Varietaten 
der Abkapselung feststellen und aucb nachweisen, dafi die 
Septenbildung im Scbneckenkanal und die Abkapselung der 
Cortiscben Membran (wie sicb dies aucb im vorliegenden Falle 
herausgestellt bat) eng zusammengeborende Befunde darstellen. 
Aucb der Befund 1 3 (S. 82) erinnert an die typisoben Taub- 
stummenbefunde, so wird besonders in Fallen von kongenitaler 
Taubstummbeit das 6eb5rorgan obne Pigment gefunden, und in 
diesen Fallen entspriebt der Befund der Pigmentarmut des gauzes 
Kdrpers einem unvoUkommenen Albinismus. Aucb die reichlicben 
Knorpelinseln werden in Fallen kongenitaler Taubbeit oft be- 
obacbtet; sind fibrigens in Anbetracbt des jugendlicben Alters des 
vorliegenden Falles gar nicbt ttberrascbend. Die Verdickung der 

Membrana basilaris wird gleicbfalls ungemein baufig in Fallen 

6* 
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von Fnnktionslosigkeit des inneren Ohres gefnnden und sowohl bei 
koDgenitalen als auch bei erworbenen Erankheitsf&llen beobaebtet. 

Von den bisher bekannten Befunden bei kongenitaler Tanbbeit 
weieht aber sehon der Befund der Verdickung der Wftnde der 
Pars superior ab und ebenso ersobeint es auffallend, daS ein 
Absohnitt des Gehororgans (der Ductus cooblearis) spaltf5rmig 
verengert, in der Spitzenwindung sogar konzentriscb verkleinert 
ist, wd.hrend der Ductus und Saceulus endolymphatieus stark 
erweitert gefnnden werden. 

An erworbene oder zumindest relativ spftt einsetzende, konge- 
nitale Veranderungen erinnert die zirkumsripte Verodung des 
Sebneckenkanals. Sie stellt gewifi nur einen hSheren 6rad der 
in der Basal- nnd Mittelwindung bestebenden spaltformigen Yer- 
engung des Ductus cochlearis dar. Nimmt man nun an, dafi 
sie durch mechanische Einfltlsse; durcb bedeutende Druck- 
schwankungen im inneren Ohr verursacht worden ist, so hangt 
der Befund der Verengung und der zirkumskripten Verodung des 
Ductus cocblearis eng zusammen mit der Ektasie des Ductus 
und Saccus endolymphatieus. Die Ektasie dieser letzteren Teile 
mOfite sehlechterdings als kompensatorische aufgefafit werden. 
Allerdings ist noch bis vor kurzer Zeit auch die Ektasie des 
h3,utigen Labyrinths als charakteristische, kongenitale Ver&nde- 
rungen geflihrt worden. Ich habe jedoch in einem Falle von 
Labyrinthitis bei Ghlorom gezeigt, dafi eine Ektasie des h&ntigen 
Labyrinths sehr wohl als erworbene Veranderung auftreten kann 
und seither sind bei entziindlichenLabyrintherkrankungen auch von 
Rut tin sicher erworbene labyrinthSreEktasien festgestellt worden. 

Als vollkommen charakteristisch fQr den vorliegenden Fall 
selbst mtisscn aber 2 Verfinderungen angeseben werden: 

1. Der Befund, daU an alien diesen schweren Labyrinth- 
veranderungen der Nervus acusticus und sein Ganglion nur 
§,ufierst geringen Anteil nehmen. Gerade in F&Uen kongenitaler 
Taubheit, in welchen es sich im wesentlichen um degenerative 
Atrophic des Sinnesepithels des gesamten Labyrinthes handelt, 
sind wir gewohnt, den peripheren Akustikus und seine Gang- 
lien zumindest entsprechend der Pars inferior (Nervus sacculo- 
ampullaris und Nervus cochleae) bedeutend verSudert und booh- 
gradig atrophiert zu finden. M§,chtige Hohlr&ume entstehea 
hierbei durch die Atrophic des Ganglion spirale und die 
zwischen beiden Platten der Lamina spiralis ossea auftretenden 
breiten HohlrS>ume lassen geradezu mit mathematischer Exakt- 
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beit den bed6utenden Atrophiegrad feststellen. Dies bat anch 
mieb selbst veranlaQt, auf Grundlage meiner Befande beim 
Menscben und kongenital tauben SHugern anzanebmen, dafi die 
frflbesten Veranderungen bei kongenitaler Taubheit in einer 
mangelbaften Anlage (Hypoplasie) des Ganglion octavum gelegen 
sind: Die Hypoplasie des Ganglion fUbrt zu einer Hypoplasie des 
Nerven, und aus der unzureiobenden Entwieklung des Nerven 
folgt erst sekundar die degenerative Atropbie der Nervenendstelle. 

Der Befund des vorliegenden Falles zeigt nun, daU mit Taub- 
heit einbergebende, bedeutende, kongenitale Labyrintbverftnde- 
rungen unabbangig von der Anlage des Nervenganglienapparates 
des Akustikus, das beifit prim&r, auftreten kSnnen. SoUte sicb 
dieser Befund gerade an dem Gebororgan der Kretinen banfiger 
und regelmgfig feststellen lassen, so mttQte er f ttr die Taubbeit der 
Kretinen oharakteristiscb angesehen werden. Beil&ufig sei noeh 
erwabnt, daU der Befund von kompletter, degenerativer Atrophic 
des Sinnesepitbels kombiniert mit nicht bedeutenden Verander- 
ungen am Hornerven ttbrigens auch ftlr Falle erworbener Taub- 
beit exakt als eine allerdings nicht h&ufige Form der Labyrinth- 
atropbie naobgewiesen worden ist (Alexander). 

Auch Befnnde an Mifibildungen haben uns langst gezeigt, 
daB sicb der Sinnesnerv unabbfingig vom peripheren Sinnesor- 
gan entwiokeln kann, dafi es also sebr wobl moglich ist, da& 
ein funktionsuntiichtiges Sinnesorgan mit einem anatomisch nur 
unbedeutend verftnderten, oder intakten Nerven- und Ganglien- 
apparat ausgestattet ist. DaB endlicb die am Labyrinth und fall- 
weiseam Hornerven gefundenen Veranderungen niebt weit zentral- 
warts reieben und die Kerne des Oktavus bistologisch sich unver- 
andert zeigen, ist tibrigens eine durcb Uberaus zablreiche Unter- 
suehungen an Taubstummen erwiesene Tatsache. Auch in 
Fallen von hochgradiger Atropbie des Nervus acusticus, in 
weloben der Nerv im inneren Geh5rgang fadendtinn getroffen 
v^ird, nimmt der Nerv an seiner Eintrittstelle in den Hirnstamm 
unvermittelt an QuersobnittsgroBe zu, so daB scbon die Wurzel 
fast von normaler Dioke ersoheint und tiber die Wurzeln hin- 
auB ist in den Kernen und der zentralen Verzweigung des 
Hornerven in sebr vielen untersuobten Fallen kongenitaler Taub- 
beit anch mittelst aller uns zur Yerfttgung stebenden Metboden 
(Marchi, Nissl, Markscheiden-Impragnation) nicht die geringste 
Veranderung nachweisbar gewesen. 

2. Der andere fUr den vorliegenden Fall, vielleicbt ftlr die 
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• 

Kretinen-Taubheit und die Scdiwerhorigkeit der Kretinen 
oharakteristisehe Befund ist in der 5demat5sen Verdiekung der 
Mittelohrsobleimbaut nnd in der FUllung der Fensternisoben 
durcb Sdematos scbleimiges Bindegewebe gelegen. Derartige 
VerHnderungen sind sonst our in Fallen von obroniscbem Ad- 
basiyprozeB des Mittelobres zu finden nnd sind dann fast stets 
mit Bindegewebswucberungen in der Scala tympani, mitnnter 
mit Bindegewebs- und Enocbenver&nderungen in den perilym- 
pbatiscben B&umen des gesamten Labyrinths verbnnden. FUr 
den vorliegenden Fall ist somit besonders bervorzubeben, dafi 
die bindegewebigen Ver&nderungen auf die Fensternisoben be- 
scbr&nkt waren und die perilympbatischen Bftume wegsam, das 
perilymphatisobe Gewebe sogar auffallend substanzarm getroffen 
wurde. 

Einen einscblftgigen Fall, der allerdings den bier mitge- 
teilten F&Uen III und IV n&herstebt, findet man in deni Lefar- 
buehe Politzers auf Seite 673 erw&bnt und abgebildet. 
(Fig. 339): Bei einem im Allgemeinen Versorgungsbanse ver- 
storbenen Taubstnmmen, fiber dessen Herkunft und Alter niehts 
zu erfabren war, fand Politzer bei der Sektion: Verwachsung 
des Stapes mit der hinteren Nischenwand, an Stelle der Nisehe 
des runden Fensters eine leiobte Vertiefung. Mikroskopische 
Durobscbnitte in frontaler Ricbtung ergaben einen von dieser 
Einsenkung zur Fenestra cocbleae f&hrenden, durcb Bindege- 
webe ausgef&Uten Spalt tind in den Niscben des Bindegewebes 
Gruppen von Fettzellen. Es bandelt siob also im Politzerschen 
wie in dem vorliegenden Eretinfalle um AusfbUnng der Fenster- 
niscben, doch war an dem allerdings jungen Eretinen das Ejiochen- 
gerQst der Fensternisehe unver^ndert, w&brend im Politzerschen 
Falle die Kisebe des Sobneckenfensters eine schon durcb Zu- 
nahme der Enochenmasse verursachte, bocbgradige Yerengeriiiig 
erfabren hatte. 

Fall m. 

Beitlglich dieses Falles verdanke ich Herrn Professor Bloch 
und Herrn Assistenten Dr. Hechinger in Freiburg folgende 
Daten: 

Emil Del., 1883 geboren, ledig, zwei Geschwister sind Kre- 
tinen, zwei andere soUen normal sein. Die Mutter bat eine grofie 
Struma, ebenso ein Bruder der Mutter. Die Familie stammt aus 
dem Eaiserstuhl, einer vulkanisehen Erhebung nahe bei Freiburg 
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in der Rheinebene. Emil Del. litt an angeborener TaabBtnmm- 
heit, er wnrde wegea einer recbstseitigen Strama im September 
1906 in Freibnrg i. B. operiert nnd etarb knrze Zeit naob der 
Operation. £iiie ezakte fanktionelle Prttfaog ist niebt dnrcb- 
flllirbar gewesen. Der TCrstorbene Kretin iat nie mit Tbyreoidia 
bebandelt worden. 





Fig. 4. Fig. 5. 

Adolf Del., 22. J., Thyreoidea niebt naebweiabar. 
Die beidenGesobwisterMatbilde nnd Adolf Del., die in den 
Fignren 4—9 abg'ebildet siad, Bind nabezn tanb nnd h&ren Kon- 
Tersationsepraobe am Obr. 



i 



a 



Fig. 6, Fig. 7. 

Mathilde Del., 18. J,, reehts barte Btramaknotcn, der linkc 

Tbyreoidalappen iat niebt nachweiibar. 

MatbildeDel^l&S9geboren, Adolf Del., ISS& geboren, 

befinden sieb in der Kreispflegesnitalt in Freiburg Im Brck- 

gan. Die Bontgenbilder der Bftnde der OcscbwUter zelgen 

dentlieb nocb niebt owifizierte DiflpbyeenliQien' 
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Emil Del. batte eine L&nge von 1,65 m, beide Geschwister 
Bind bedentend kleiner als er. 

Anatomisobe Untersaohung: Das in Formalin ge- 
hfirtete Gebirn mifit 51,5 em Umfang. Jede Hemisph&re ist 16 em 
lang, 7,5 embreit and 9 em boeb. Breite des Eleinbirns 11,5 om, 
Gewieht des in Formalin konseryierten Gebimes naeb Beseiii- 
gang der HirnbS.ate 1370 g. 

Hikroskopiseber Obrbefnnd: 

Aafieres Obr and Mittelobr beider Seiten obne Yerftnderang. 

Beide Labyrintbe ergaben vollstfindig tlbereinstimmeud 
den folgenden Befand: 

H&atiges Labyrinth. Pars superior gestaltlieh onver- 
&ndert (Taf . Ill Fig. 1 3). Die Nervenendstellen der Ampullen und 
des Utrioalns zeigen normale Gestalt and Aasdehnang, das ^en- 
roepithel setzt sieb jedocb nnr aas mebr weniger pallisadenformig 
angeordneten, zylindriscben oder polygonalen Stfitzstellen zasam- 
men, die untereinander keinerlei Zwisohenr&ame tlbrig lassen und 
fest aneinander seblieCen. Die H5be des Epithels ist sebwan- 
kend, woraas bei anver&nderter Basallinie eine wellenfonnige 
Begrenzung nacb dem Lamen bin folgt. An der Maoula atrienli 
seblieCt sicb an die Lumenfl&obe des Epitbels eine breite Zone 
an, in der anseheinend besonders lange, za Bfisebeln vereinigte, 
geqaoUene Haarfortsatze za finden sind (Taf. Ill, Fig. 12). Die 
Zwisebensabstanz wird durcb eine blaurot gef&rbte, bomogene 
Masse dargestellt, in welcbe diese Haarforts&tze eingebettet sind 
and die Qberall der Lamenfl&cbe des Epitbels unmittelbar an- 
liegt Aucb an den Gristae ampallares ist das Nervenepithel 
niedriger als sonst, jedocb von weebselnder H5be, die Gapalae 
sind nnr in Besten in Form scbmaler, pilzbatfdrmiger Aa&&tse 
vorbanden, Pigment ist nirgends za sehen, Dnctus and SaccnlaB 
endolympbaticas sind unver&ndert. 

Pars inferior. Sacealas, Daetas reaniens and Vorhof- 
blindsaek zeigen die normale Gestalt Die Maenla saccoli zei^ 
die an der Macala atrieali bereits besprocbenen Ver&nderongen, 
im Bindegewebe der Umgebang des Saeealas findet sieb reichlich 
donkelbraanes Pigment (kleinste, kagelformige Elementark5mer) 
in yerSstelten, perilympbatiseben Bindegewebszellen. 

Hftatiger Sebneekenkanal im Vorbofteil Yonnormaier 
Grestalt In einem Telle der Basalwindang erscbeint der axiale 
Winkel des Daetas cocblearis verddet (Taf. in. Fig. 16; Taf.111, 
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Fig. 17, 18) die Membrana vestibularis ist daselbst anf die 
Basilarmembraa herabgesniikea nnd mit ihr bindegewebig ver- 
lotet Der Salens spiralis internus ist infolge der aatea za 
bespreobenden Atrophie der Crista spiralis voUkommen ge- 
sebwundea oder lediglioh in Form eines sehmaleu Spaltes noob 
erbalten (Taf. Jti, Fig. 16). Die Membrana propria der Bagilar- 
membraa ist nnverSodert, die tympaoale BelegBobicht fehlt in 




Fig. 8. 
Textfignr S. uad 9. die Gescbwister Del. 
(Eorperl&Dge des in Fig. 8 mitaufgenommeDea erwachsenen 
Normalen 169 cm). [Textfigurea 4—9 naeh photograpblsoben 
AafnafameD der Universititsobrenklinik in Freiburg], 

der gansen LAnge des Sobneckeakanales, das Ligamentum spirale 
ist tm Vorbofabschnitt und in der Baaalwindung bis anf dr- 
kamskripte, kleine DegeneratioDsberde (bydropiscbe Degenera- 
tion), die man aueb an normalen Labyrintlien Ervracbsener flndet, 
unTer&ndert (Taf. Ill Fig. 16), in der ganzen Qbrigcn Sobnerko 
jedoeh zeigt sioh das Ligamentnm spirale ftuderst snbstanzarm 
and besonders in der Mittel- nnd Spitzenwindung sJnd fast hub- 
schlielllich nnr die oberflaohlichen, das Ligament konturiorondoii 
BiadegewebBztlgeTorbanden(Tal'.IIIFig.)6 Lsp.), dosKlelohoa Toblt 
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in der Spitzenwindnng der tympanale Sohenkel des Ligamentnm 
(Taf. IV, Fig. 18; Taf. V Fig. 25). Die Stria TaaoulariB iat 
flacber als sonst, zeigt an ihrer Lnmenfl&che faalbkugelige Vor- 
ragnngen (Arlefakt) (Taf. V, Fig. 25), Tom basalen Rande her 
iBt sie atellenweise verBohm&lert (Taf. V, Fig. 21, 22, 24), ihr 
oberer £and erreicht bingegen Oberall den oberen Winkel des 
Sobneekenkanales. Die Stria eatbait reiehliebe Blotgeffi&e ia 
typiseher Gr5Be nnd Anordnnng, jedoeh keiu Pigment Die 
Membrana Testibnlaria ist ttberall unver&adert, sie iat geradlinig 
gespaont (Taf. V Fig. 20—24] nnd nnr im axialen Winkel 




Fig. 9. 
des DnetuB ooohlearis mit der Corti'scben Herabran oder aa den 
Stellen von defekter Crista spiralis mit der Basilarmembran 
verlotet (Taf. V, Fig. 25). Die Crista spiralis ist abgeflaeht. Die 
bomogene Zone fehlt dnrebaos, sie xeigt aber immerhio im Torhof- 
teil nnd in der BasalwinduDg nocb die tTpisohe Gcstalt (Taf. IV, 
I^. 19, Taf. V, Fig. 21, 22, 23), in der Mittelwindnng bUdet 
sie nnr mebr eine niedrige Leiste, die in ihrer Qnerschuittafonn 
kaom noeh an die Crista erinnert (Taf. V, Fig. 25; Ta£, VI 
Fig. 28), bober oben febit sie Tollst&ndig (Taf. VH, Fig. 35^ 
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Daselbst sind im axialen Winkel des Ductus cochlearis infolge 
des gleichzeitigen Schwundes der Papilla basilaris die Yestibnlar- 
und Basilarmembran miteinander vereinigt (Taf. VI, Fig. 35, De©). 
Die Papilla basilaris cochleae Iftfitnirgends die normale 
Gestalt erkennen, sie ist verbSltnism&fiig am besten nooh im Yor- 
hofabsehnitt entwickelt^ wo sie im Querschnitt einen gegentiber 
der Norm stark abgeflachten ZellhQgel formiert (Taf. IV, 
Fig. 19). Dieser Zellhflgel besteht nnr aus polygonalen oder pris- 
matischen Sttitzzellen, die keinerlei Hohlr£Lume zwiscben sich 
lassen, uud nur hie und da anffallend steil gestellte Pfeilerreste 
einschliefien. Das Eanalsjstem in der Papille selbst ist voll- 
kommea verodet (Taf. V, Fig. 24, 25; Taf. VI, Fig. 26—32). 
Diese Bilder erinnern durchans an die Gestalt des Cortisohen 
Organs in F&llen von Labyrinthatrophie, wie ich sie als erster 
(Arobiv f&r Ohrenheilkunde Band 56) beschrieben nnd abgebildet 
habe. Von der Basalwindung an wird diese Sttitzzellenleiste immer 
niedriger nnd sehm&ler, reieht immer weniger weit gegen den 
peripheren Winkel (Taf. VI, Fig. 26-29, 33, 34) und sohwindet im 
oberen Teil der Mittelwindnng gd.nzliGh. In der Spitzenwindung 
ist die Papilla basilaris nnr mehr in Rndimenten vorhanden oder 
fehlt gftnzlich (Taf. IV, Fig. 18; Taf. VII, Fig. 35; Taf. VI, 
Fig. 30—32). Die Epithelien in der Umgebung der Papille 
sind in der Basal- und Mittelwindnng wenn anch stark abge- 
flacht vorhanden. Die Prominentia spiralis ist angedeutet, das 
Vasprominens stellenweise vorhanden, (Taf. VI Fig. 26, 27), das Vas 
spirale fehlt durchaus. In der Mittelwindnng und von da nach 
aufw&rts ist das Epithel des Sulcus spiralis internus mit dem 
Sulcus selbst geschwunden, dagegen bleibt ein allerdings ^ufierst 
flaches Epithel am Sulcus spiralis externus bis in die Spitzen- 
windung verfolgbar. Die tympanale Belegschicht ist besonders in der 
Mittel- und Spitzenwindung reichlich entwickelt (Taf. VI, Fig. 29, 30). 
Die Gortische Membran ist im Vorhofabschnitt flach und 
kurz (Taf. Ill, Fig. 16; Taf. IV, Fig. 19), sie steht mit der 
Papilla basilaris in kontinuierlichem Zusammenhang, so daC am 
Sulcus spiralis Internus ein peripheriew&rts geschlossener Eanal 
entsteht vom oberen Ende der Basalwindung an bis in die 
Sohneckenspitze stellt die Gortische Membran eine dtlnne, voU- 
kommeu gerade gestreckte Lamelle dar, sie nfthert sich immer 
vollst&ndiger der Basilarmembran und liegt ihr schliefilich voll- 
stftndig an (Taf. V, Fig. 25). In der Spitzenwindung wird die 
Gortische Membran sehr dfinn und Iftfit sich schliefilieh, wie die 
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Crista spiralis, in dem verSdeten, axialen Winkel des Sohneoken. 
kanals nnr schattenhaft naebweisen (Taf. YII, Fig. 35). 

Perilymphatisofaes Gewebe. Das perilympbatisohe 
Gewebe des Yorbofs ist sebr dtirftig entwickelt (Taf. Ill, Fig. 13). 
Pigment findet siob nnr in der Umgebung des Sacoulns, im 
Modiolas, in der Lamina spiralis, dagegen ist die Stria pigment- 
frei. Der Aqnaedactas coebleae nnd die Scbneckenskalen sind 
bis auf ein knrzes, sebr zartes Septnm in der Scala tympani des 
Vorbofabsobnittes (Taf. IV, Fig. 19, e) voUkommen nnver&ndert. 

Labyrintbkapsel. Die Begion des Vorboffensters ist nor- 
mal (Taf. Ill Fig. 13). Die Pankensebleimbant ist myxomatds 
verdiekt. Die Nisohe des Scbneckenfensters ist gegen die 
PaukenbSble dureb myxomatoses Bindegewebe geseblossen, im 
Qbrigen dnreh Binde- and Fettgewebe gefbllt, das sieb bis an, 
die Membrana tympani secnndaria erstreckt (fibnlieb Taf. VI, 
Fig. 36 nnd Taf. Ill, Fig. 13). Die letztere besitzt keine laterale 
Epitbelsebiebt, sondern die Membrana propria setzt sieh an- 
mittelbar in die Bindegewebsstr&nge fort, die mit feinen Ana- 
Iftafern in dem Fettgewebe enden (Taf. VU, Fig. 36, Mts). 

Niebt minder bedeatende Verftndemngen zeigt das Qbrige 
knoeberne Labyrintb : ImBereiebe derScbneeke finden 
sieb weit ansgedebnte Knoebenverinderangea vom 
Typus der bei Otosklerose gefundenen patholo- 
giscben Knochenberde ^Taf. HI, Fig. 14—16; Taf. lY, 
Fig. 17 — IS^. Im wesentlieben lassen sieb an der Sebneeke drei 
solche Herde nnteraebeiden, der eine ist im Traetns spiralis fora- 
minosna gelegen (Taf. Ill, Fig. 15; Taf. IV, Fig. 17 a, 18). nnd 
reicbt in den Modiolus, der zweite tiberdacbt sebalenartig die 
Schnecke nnd reicbt Tom Scbeitel der Basalwindnng bis nnweit 
Tom Facialiskanal nnd bis an die Sebneekenknppel (Taf. TTT, 
Fig. i4.Ck 16«o-. Ein dritter Herd liegt im yordersten Schneeken- 
poL n^icbt bis an die Basalwindnng nnd mit Ansl&nfem unter 
die Sebneeke nnd in die Felsenbeinspitze (Taf. lY, Fig. 17, b . 
In der Region der Bogeng&nge nnd des Yorbofes ist der EkJioeben 
ToUstiLndig normal^ desgleicben mag noebmals bervorgehobe:: 
Trerden^ daB der Enoehen am Promontorinm and an 
den Labyrintbfenstern keinerlei Yerinderan^e:: 
erkennen liBt .Taf. Ill, Fig. 13\ In diesem Befitnd anter- 
$eteidet deb der Torlie^rende Fall grnndsjLtilicb von det kliiusch 
ara:oini$rben Form der Otosklerose. bei welcher gwade die 
Be^oa der Labvrinihfenster nnd das Promontoriom rectndert 
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getroffen werden^ ja naoh dem histologischen Befand ange- 
nommen wird, dafi die EnoohenyerS.iiderangen in typisehen Fftllen 
gerade yod diesen Begionen ihren Ansgang nehmen. 

Die im yorliegenden Falle gefnndenen Enooheayer&ndernngeii 

untersofaeiden sieh aber, vom topographifichen Yerhalten ab- 

gesehen, von der klinisch anatomiscben Otosklerose noob duroh 

Folgendes : erstlicb darch die Abgrenzung gegen den nmgebenden 

normalen Knooben : Bei den otosklerotiscben Herden sind wir 

gewobnt, lineare Grenzen zu finden, die bei geeigneter Fftrbnug 

besonderg stark bervortreten: Bei H§.malaun-£o8inf&rbnng 

zeigt sicb der normale Enoehen mebr weniger blaBrot gef&rbt, 

der patbologiscb verftnderte wird je nacb der Intensit&t der 

Entkalkung des Pr&parates tiefblau oder blaurot tingiert ge- 

funden. Die beiden Farben sind in baarscbarfer Grenze gegen- 

einander abgesetzt. Abnliebes IS.6t siob aacb bei Marksobeiden- 

farbang, am besten mit essigsaurem H&matoxylin und bei 

Differenzierung nacb Eulscbitzky feststellen. Aucb bier spielt 

der Grad der vorberigen £ntkalkang eine Bolle, jedocb treten 

stets die patbologiscben Herde in sebarfer Begrenzung wie in den 

normalen Enocben eingelagerte Fremdkorper durcb eine besonders 

scbwaebe, bellgelbe, oder intensive, tiefbraane, Farbe bervor (wobl 

abbS^ngig von der Dauer der Differenzierung des einzelnen Sebnittes). 

In unserem Falle ist nun stellenweise gleicbfalls eine sebarfe lineare 

Begrenzung festzustellen (Taf. Ill, Fig. 14, 16). An den meisten 

Regionen vollziebt sicb jedocb ein allm&blicber Ubergang des 

patbologiscben Enocbens in den Enocben der normalen Urn- 

gebung (Taf. Ill, Fig. 15; Taf. IV, Fig. 17—19). Dieses 

Verhaltenscbliefit den Befund in sicb, dafi in unserem 

Falle die versebiedenen Telle des patbologiscben 

Knochens nicht die gleicbe Structnr zeigen. Die ge- 

ringstenVeranderungen sind durcb starke Tinktion der Grund- 

substanz mit Hd,malaun gegeben und in der Aufbebung der 

normalen Scbichtung der Haversscben Lamellen. Als zweitor 

Grad der Ver§,nderungen tritt dann die starke Vermebrung der 

Knocbenzellen binzu und erst bei den am meisten ver&nderton 

Partien finden sicb die weit ausgedehnten von groBen BlutgefiiDen 

durchzogenen EnocbenbohlrHume. Diese Anderungen dritton 

Grades finden sicb nun im vorliegenden Falle zumeist nur im 

Zentrum der Herde und erstrecken sicb nur an wenigcn Stollen 

bis an die Peripberie, wo sie dann unvermittelt au normalen 

Knocben grenzen oder bis in die Nabe der Sobnookonskalon 
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(Basalwindnng, Spitzenwindnng) heranreichen (Taf.IU, Fig.l4,16i 
Im fibrigen sind aber diese Herde stets kontnriert von einem g^ 
ringgradig ver&nderten Knochen mit starker Vermehrung det 
Knoohenzellen. AUmfthlioh sohwindet anoh diese Zone und die 
nnregelm&fiigen gegeneinander winkelig geknickten Haverssebei 
Lamellen werden von den normal lanfenden abgeldst. An &sr 
zelnen Stellen reicht der pathologische Knochen bis an die in 
der Schneokenkapsel reioblioh vorhandenen Enorpelreste (Taf. IH 
Fig. 14). Spaltrftnme zwischen dem normalen und dempathologisck 
verftnderten Knochen sind dagegen dnrchaus als Artef akte zn denteo, 
die dadnrch entstehen, dafi der normale nnd der pathologische 
Knochen dem Mikrotommesser gegenttber sich stets verschieden 
verbalten nnd sich bier beim Schneiden h&nfig geringe Kon- 
tinnitfttstrennungen im Scbnitt einstellen. 

Nervns acusticofacialis nndOanglien. Nervns facialis 
nnverftndert, die Vestibularganglien und das Ganglion spirale sind 
bochgradig atropisch nnd substanzarm. Der Ganalis ganglionarii 
der Schnecke ist vongroBen Lttcken durchsetzt, (Taf. Ill, Fig. 18, 
19,a), wfthrend die Vestibularganglien lediglicb in toto gegenilber 
der Norm stark verkleinert sind. Demgegenflber ist die im 
wesentlichen normale Querschnittsdicke des Nervus acusticu 
auffallend, der nur weniger dicht gebiindelt erscheint als in der 
Norm, doch ist der Raum zwischen den beiden Blattern der 
Lamina spiralis ossea, der ein guter Indikator der Atrophic des 
Schneckennerven ist, durchaus von Nervenfasern geftlllt, so daB 
schlechterdings von einer Nervenatrophie nicht gesproohen werden 
kann. Farbbarkeit der erhaltenen Faseranteile unverandert. 

Im Hirnstamm und in der Hirnrinde keine Veranderungen. 
Relief der beiden Schlafenlappen von der Norm nicht abweichend. 

Zusammen fas sung. 

Beiderseits gleicher Befund. 

1. Degnerative Atrophia der Nervenendstellen der Pars 
superior (Cristae ampullares, Macula utriculi). 

2. Degenerative Atrophic der Macula sacculi mit reiohlicher 
Pigmentanhaufung. 

3. Verodung des axialen Winkels des hautigen Schnecken- 
kanals vom oberen Teil der Basalwindung bis in die Schnecken- 
spitze. 

4. Sehr variante Ausbildung der tympanalen Belegschichte 
(stellenweise fehlend, an einzelnen Stellen weniger entwickelt, 
als es normalerweiser der Fall ist). 



Das Gehdrorgan der Eretinen. 95 

5. Hochgradige degenerative Atrophic des Ligamentum spirale 
und der Crista spiralis. 

6. Verschmftlerung und mSBige Atrophic der Stria vascularis. 

7. Hochgradigc Atrophic der Papilla basilaris cochleae mit 
vollkommenem Fehlen der SinneszcUen. Gftnzlichcr Pigment- 
mangel der Sti'ia vascularis. 

8. Pcrilymphatisches Gewebe S,u6erst substanzarm. 

9. Hjpoplasic des Ganglion spirale und der Vestibnlar- 
Ganglicn. Geringe Atrophic des Nervus octavus. 

10. Mittclohrschlcimhaut oedematSs verdickt. 

11. Verodung der Nische des Schncckenfensters dnrch Fett- 
gewebe und myxomatoses Bindegewcbe. Ftlllung der Nische 
des Vorhoffensters durch Bindegewcbe. 

12. Ausgedehnte, pathologischc Enochenhcrde in der 
Schneckenkapsel, am Traktus spiralis foraminosus und im Mo- 
diolus vom Typus der bei Otosklerosc gefundenen, ostitischen 
Knochenwuchcrungen bei gSnzlichcm Intaktbleibcn der Region 
des Promontoriums und beider Labrinthfeuster. 



Nach den anamnestischen Angaben liegt hier ein Fall von 
kretinischer Taubstummheit vor. Emil Del. hat auf Schall- 
eindrflcke nicht reagiert und nicht gesprochen, jedoch sind, da 
eine exakte, funktionelle Prtifung nicht durchffthrbar war, Hor- 
reste nicht auszuschlicBcn. Der Fall gehort in die Gruppe der 
hereditftren, kongenitalen, degenerativen Taubheit. Emil Del. 
selbst war scit Geburt taub, seine beiden Geschwister sind hoch- 
^adig schwerhorig, nahezu taub. 

Der anatomische Ohrbefund ergibt schwere Verftnderungen 
im schallperzipierendcn Apparat. SS,mtliche, labyrinthftren Nerven- 
endstellen weisen eine hochgradigc, degenerative Atrophic auf, die 
SinneszcUen fehlen in den Gristae und Maculae und in der Papilla 
basilaris cochleae voUstS^ndig. Mit dem Defekt des Ncuroepithels 
gehen auch Verandcrungen im perilymphatischcn Teil des Laby- 
rinthes einher. Das perilymphatische Gewebe des gesamten Laby- 
rinths ist ftufierst substanzarm, das Ligamentum spirale hochgradig 
atrophiert. Die tympanale Belcgschicht ist schr ' variant ent- 
wiokelt nud die Crista spiralis vornehmlich durch Atrophic ihrer 
unteren, perilymphatischcn Zone verklcinert. Erwfthnenswert 
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soheint der Befund von Pigmentanhftufung an der yollkommen 
degenerierten Macula sacculi, wfthrend die Stria vascularis, 
die normalerweise mebr minder reichlich Pigment enthftlt, in 
unserem Falle vollkommen pigmentfrei getroffen wird. Dabei 
ist zu betonen, dafi die Stria vascularis im Yerhftltnis zu den 
schvreren, tlbrigen Degnerationen der Schnecke auffallend wenig 
verftndert ist. Nach den bisber vorliegenden Befnnden an Taub- 
stummen (und hierein stimmen die FftUe von kongenitaler nnd 
erworbener Taubheit untereinander voUst&ndig tlberein) sind wir 
gewohnt, die Stria vascularis und die Papilla basilaris cochleae 
gleichgradig ver&ndert zu finden: Fehlt die Papille vollst&ndi^, 
so besteht gewohnlich auch vollkommener Defekt der Stria vas- 
cularis, sind dagegen die zelligen Anteile der Papille vorhanden, 
jedoch infolge irregulftrer Anordnung und voUstftndigen Fehlens 
der Haarzellen funktionslos, so trifft sich auch die Stria vascu- 
laris durehaus pathologisch verftndert, fallweise sogar tumor&hn- 
lich vergrSfiert. Die Befunde von Alexander und Taadler 
an Eatzenjungen kongenitaltauber Muttertiere f&hren sogar zur 
Anschauung, dafi intraembryonal die Yerftnderungen aa der 
Stria vascularis (Atrophic, Hypoplasie) sehr frflhzeitig auftreten. 
Die ersten Yerftnderungen mufiten nach diesen Befunden in den 
Nerven-Ganglienapparat des Acusticus verlegt werdea and 
gleiehzeitig oder kurz nachher Iftfit sich zu einer Zeit, zu weloher 
die Anlage der Papilla basilaris noch ein vollkommen normales 
histologisches Bild liefert, die mangelhafte Anlage der Stria 
vascularis im histologischen Bild bereits deutlich erkennen. Der 
vorliegende Eretinfall zeigt nun, dafi dieses Yerhalten keineswegs 
fflr alle Fftlle von Taubheit zu postulieren ist: Die Degeneration 
des Gortischen Organs ist eine vollstftndige, der Eretin vrar sioher 
voUstftndig taub, trotzdem hat an einzelnen Begionen die Stria 
vascularis ein normales histologisches QuersehnittsbUd be- 
halten. 

Nach dem histologischen Labyrintbefund stfinde der Fall 
derjenigen Form kongenitaler Taubheit am nftchsten, die durcl 
die Atrophic des gesamten labyrinthftren Sinnesepithel (Atrophia 
labyrinti) reprftsentiert ist. Damit steht auch im Einkl&ng, daC 
die Yerftnderungen sich auch auf den Nervus octavus nnd seine 
peripheren Ganglien erstrecken, diese Yerftnderungen jedocb 
(Hypoplasie* des Ganglion spirale und der Yestibulargang-lien. 
Atrophic des Nervus octavus) als relativ geringgradig bezeielinet 
werden milssen. 
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Sein ebarakteristiBohes Geprftge erh&lt hinge^ea . 
der vorliegende Kretinfal! dnrch die im Feleenbeia 
gefandenen, liochgradigen RnochenTer&nderungea. 
Dieselbea eind in mehr als einer Kiohtung von bedcutetidetn 

Interesse : 

Die in Fallen von Taubetiimmheit in der Labyrintlikapael 
nnd im Felsenbein bislier gefundenen Knoehenveranderungea 
lassen aicb in drei Gruppen bringen: 

a) Defekte der knochernen Labyrinthkapael ; diese finden 
sieh in Fallen kongenitaler Taubheit, gehoren in die Gruppe 
der reinen Hemmungsbildung und kommen dadurcb zuBtande, 
daB die knorpelige Labyrinthkapsel vor volliger Beendigung 
ihrer normalen Forraeutwioklung verknocbert. Das klaBsische 
Beiapiel f(ir diese Gruppe der Vcranderungen liefert der vou 
Alexander beobachtete Fall von kongenitaler Taubbeit mit 
Defckt der kuoobcrneD Scheidewande der einzelnen Schneoken- 
windungen und maugelliafter Entwieklung der Knoebenteile dee 
Modiolus. Ahnliche Befunde ergaben sieh an kongenital, tanben 
Hunden (Alexander und Tandler). In dieselbe Gruppe der 
Veranderungen geliort ein von Alexander mitgeteilter Refund 
an der Tanzmaus: Der latcrale und der bintere Bogengang waren 
an der Stelle, an weleher sie sieb, nnweit voneinander entfernt, 
im Ranme kreuzen, nicht, wie es normalerweise der Fall ist, 
durob Eooehen, aondem lediglicb dureb ein bindegewebiges 
Septum gesebieden. Dies ist gleichfalls ein Befund von reiner 
HemmungsbiWung: Ursprllnglich sind die bantigen Bogengange 
in mesodermales Bindegewebe eingebettet. In diesem letzteren 
treten verb altnism alii g frlihzeitig Knorpelkerne auf, die all- 
mahlich untereinander versehraelzen und gchlieUlieb die Bogen- 
gange vollatandig umbilllen. Zu dieser Zeit existieren somit 
schon knorpelige Bogengangsrobren, die jedooh untereinander 
vielfach, uamentlich dort kommunizieren, wo die balbzirkel- 
forraigen Kanale nabe nebeneinander verlaufen. So liegt zum 
Baiapiel zu dieser Zeit das einfache Ende des lateralen Bogen- 
gangs und der Sinus utricularie superior in einer gemcinsebaft- 
lieben Knorpelrobre. Aucb die ampullaren Euden des oberen 
und des lateralen Bogenganges sind gemeinaobaftlieh von einer 
einzigen Knorpelscbale umgeben. Erst allmahlicli bildon sicb 
die notwendigen Scbeidew&nde aus, derart, daB am bOhereu 
Saugetier und beim Menschen die drei USutigen Bogengange von 
einander votlkommeo isoliert verlaufen, nnd infolge der spater 

ArohiT f. OhtenhoUtimda, Bd. 7o. 7 



98 V. ALEXANDER. 

einsetzenden Verknocherung werden die Knorpelrohren durcli 
Knochenrohren substituirt. Findet nun die. Verknocherung 
ifaren Abschlufi, bevor die knorplige Bogengangs- 
kapsel ihre definitive Gestalt erreicht hat, so werden, 
wie es im oben erwUhnten Falle bei der Tanzmaus sich ergeben 
hat, die kn5chernen Bogenrohren gegen einander nicht vollst&ndig 
duroh Enochenwd.nde isoliert sein. 

b) Eine zweite Groppe der VerSnderungen ist durch patho- 
logische Vermehrung, beziehungsweise VergroBerung der Knoehen- 
substanz der Labyi*inthkapsel oder des Felsenbeins oder beider ge- 
geben. Hierher gehSren 1. Falle von kongenitaler, hoohgradiger 
Mifibildung des inneren Ohrs (diese Falle finden sich zumeist ver- 
gesellschaftet mit normalem Mittelohr und normalem anfieren Obr, 
nur in -F&llen hoohgradiger, allgemeiner Korper-MiBbildung wird 
dasEnochengerflste samtlicher drei Ohrspharenmifistaltetgetroffen. 
Dagegen zeigt sich in der weitaus groBten Mehrzahl der Falle von 
KnochenmiBbildungen des auBeren und des Mittelohrs das Felsen- 
bein und die Labyrinthkapsel intakt). Als bestes Beispiel ware 
die massige VergroBerung und mit Verkleinerung oder partieller 
Verodung der LabyrinthrSLume verbundene GroBenzunahme des 
Felsenbeins in Fallen von Anencephalie (Alexander, Frey, 
Habermann) zu nennen. Welters ist in diese Gruppe der Ver- 
anderungen auch dieLabyrinthitis ossificans Alexander's 
zu bringen. Hierbei werden die perilymphatischen Raume, be- 
sonders die Soalen durch Auftreten pathologischer Knochenspangen 
und Osteophyten zum Teil oder voUstandig gefftUt. Auch die 
Wande des hautigen Labyrinths selbst konnen hierbei verknoehern. 
Charakteristisch fQr diese Falle ist, dafi die Enochenkapsel 
des Labyrinthesim iibrigen intakt bleibt und dafi der 
pathologisohe Knochen in seiner histologischen Be- 
schaffenheitvollstHndig mitdemnormalen,spongi5seD 
oder kompakten Knochen tlbereinstimmt. Nach dem 
einzigen bisher genau untersnchten Fall konnte die mit Taubheit 
verbundene Labyrinthitis ossificans in ihren Anf&ngen auf kon- 
genitale VerHnderungen zurtickgefUhrt werden (s. auch Kretin- 
fall IV). Der Hauptsache nach aber scheinen sich diese ostitischeu 
VerSnderungen postembryonal, wahrscheinlich sogar erst in 
lioherem Alter, sicher nach erreichter Pubertfit einzustellen. 

c) Die dritte Gruppe der Knochenver&nderungen wird dnrcb 
pathologisohe Knoohenherde reprasentiert, die bei ihrer Ent- 
stehung von den tiefen Schichten des Felsenbeins oder von don 
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Enochenlamellen der Labyrintbkapsel sioher nicht vom Periost der 
Mittelr&ame oder vom Endost der Labyrintbkapsel ihr en Ausgang 
nebmen. In ibrem bistologiscben Gbarakter, der oben in der Be- 
schreibnng des Eretinfalles III ansftihrlicb gescbildert worden ist, 
stimmen diese Knoobenberde vollkommea mit denjenigen flberein, 
welche man in Fd.llen von sogenannter Otosklerose zu finden 
gewobnt ist. Es zeigt sicb die auffallende und bocbgradige 
Yerdiebtung der Knocbengrundsubstanz, verbunden mit enormer 
Vaskularisierung der Knoebenberde. 

Die klassisehen, anatomisoben Befnnde Politzers betrafen 
samtlicb alte, sp&t ertaubte Individuen, nnd sowobl diese Befnnde 
als aucb die von Siebenmann, der otosoklerotiscbe Herde 
verstreut in der Labyrintbkapsel fand, uud von Katz und an- 
deren, die in Fallen von obroniseber Mittelobreiterung nnd 
von ebroniscbem AdbasivprozeB nacb ausgebeilter Mittelobr- 
eiterung denselben Typus otosklerotiscber Veranderungen in den 
Gebdrknocbeleben und in den knocbernen Mittelobrr&umen 
feststellen konnten, fiibrten naturgemaO zur Annabme, diese 
KnochenveranderuDgen als erworbene, postembryonale Ersehei- 
nung aufzufassen. Icb selbst konnte als erster in einem Falle 
kongenitaler Taubheit (Anatomic der Taubstummbeit, berausge- 
geb^en vender deutscbenotologiscbenGesellsebaft, Lieferung 2) den 
Befund otosklerotiscber Knoebenberde in der Labyrintbkapsel 
mitteilen. Diese Herde fanden sicb in der Umrandung des 
Vorhoffensters und lieBen die gelenkige Verbindung des Steig- 
bOgels mit dem Vorboffenster ganzlicb unberlibrt; aucb das 
Scbneokenfeaster erwies sicb v511ig intakt. Ein abnliober Be- 
fund ist spater von Lindt mitgeteilt worden.. In unserem 
vorliegenden Falle siud nun die otosklerotiscben 
Ver anderungen wobl gleichfalls als kongenital an- 
zuseh en. Dieser Meinung kounte nur entgegengehalten werden, 
dafi in Fallen von Taubbeit aucb sonst, wie icb ja selbst, in 
der oben genannten Abbandlung bervorgeboben babe, gleiobzeitig 
oder als spate FolgeerscheinungenKnocbenveranderungenimFelsen- 
bein oder in der Labyrintbkapsel sicb ergeben konnen und solche 
sind ja, soweit sie dem Typus II (S. 98) angeboren, keineswegs 
selten. Dagegen sind bisher otosklerotiscbe Veranderungen nur 
in einem einzigen Falle von Taubbeit von Politzer gefunden 
worden (Anatomic der Taubstummbeit, berausgegeben von der 
deutschen otologiscben Gesellschaft, Lieferung 1): Fast das ge- 
samte Vcstibulum war von den Knocben erftlllt. Politzer er- 

7* 
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kl&rte gerade aaf Grund dieses Befundes den Fall, fiber dessen 
Anamnese nichts bekannt war, fftr einen Fall erworbener Taub- 
heit. Icb glanbe nun weit eher, dafi mit Bttoksioht aaf meine 
beiden Befunde und mit BUcksicht anf den Enoohenbefund beim 
Hundekretin, auch der Politzersche Fall als kongenitale Taub- 
heit wird gefttbrtwerden mfissen nod dafi auch die im Li ndtschen 
Fall konstatierten Enochenver&nderangen als kongenitale und 
nieht, wie Lindt meint, als erworbene bezeiehnet werden mfissen. 
Ob die EnochenverS^nderungen meinds Eretinfalles III ffir die 
kretiniscbe Taubheit charakteristisch anzusehen sind, mnB voU* 
st&ndig dahingestellt bleiben. Der Befund an dem Hundekretin, 
der gerade in der Lokalisation (Fundus des inneren Gehorganges) 
mit unserem Falle fibereinstimmt, wfirde daf&r sprechen. Dagegeu 
wies mein anderer Fall von kongenitaler Taubheit mit otosklero- 
tischen Ver^nderungen und desgleiohen der Fall von Lindt auch 
nicht die geringsten Zeiohen von Eretinismus oder Hypothyreoidi- 
nismus auf i). AUerdings besteben in der Lokalisation Unter. 
schiede: Mein oben erwUhnter Taubstummenfall ^hnelt in der 
Lage der otosklerotischen Herde einigermafien der klinisch- 
anatomischen Form der Otosklerose. Die Enochenveranderani: 
findet sich in der Umranduug des Vorhoffensters. Der Kretin- 
fall III und der Hundekretin zeigen dagegen diese Gegenden 
voUstHndig intakt und s^mtliche Enochenherde lagen im Fefseu- 
bein selbst, in der Umgebung der Schneckenkapsel, in 
der Tiefe des inneren Gehorganges (Tractus spiralis fora- 
rainosus) und erreichten nur an wenigen Stellen die Scalenwand> 
Immerhin mag also als charakteristischer Befund bemerkt werden, 
dafi bei 2 unter den von mir anatomisch untersuchten 4 Kretinen 
sich pathologische Enochenveranderungen in der Tiefe des 
inneren Gehdrganges, im Modiolus und in der Umgebung der 
Basalwindung gefunden haben. Eine voUkommenere, einwand- 
freie Wertung und Deutung des Befundes wird erst moglich 
sein, wenn einmal eine genfigend grofie Anzahl anatomisch 
untersuchter Eretinen-Gehororgane vorliegen wird. 

Unter alien Umstanden ist aber mein oben mitgeteilter 
Befund die fQr Auffassung der kliuisch als Otosklerose bezeich- 
neten Krankheit von Bedeutung. Die Otosklerose ist eine 
exquisit vererbbare Erkrankung, dooh stellt sich die mix 



1) Herrn EoUegen Lindt sage ich far seine freundliche, briefliche 
Mitteilang besten Dank. 
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ihr yerbnndene Sehwerb5ri^keit fast stets erst in der Zeit der 
Pubertat ein iind aaeh in Fallen, in welchen das Kind bis da- 
bin niebt vollig normal gebort haben mag, kommen die obarak- 
teristiscben kliniseben Zeiehen der Otosklerose i^hefUge, pulsie- 
rende, subjektire Geransebe, progrediente Scbwerborigkeit) 
friibestens zur Zeit der Pabertat znm Ansbrueb. Man bat nun 
bisber stets angenommen, daB nnr die Disposition znr Otosklerose 
vererbt wird nnd daB erentuell an Kindern bestebende, 
rein katarrbalisebe Mittelobrerkranknngen erst in der Zeit der 
Pubertat in die Otosklerose ubergeben. In anatomisoher Bc- 
ziebnng nabm man an, dafi die cbarakteristischen Knocben- 
veranderungen erst in der Zeit der PabertlLt auftreten. Der 
anatomiscbe Befand meines oben zitierten Falles kongenitaler 
Taubheit (Anatomie der Taubstammbeit, herausgegeben von der 
deutschen otologisclien Gesellschaft Lfg. 2) nnd des vorliegendeii 
Kretinfalles III zeigen nun die otosklerotischen Knocbeii- 
veranderungen als intraembryonal aufgetreten nnd kongenital. 
Diese Veranderungen scheinen nun, solange sie nur den Knochea 
des Felsenbeines selbst betrelBFen, solange sie nicht die Labyrintli- 
kapsel durchsetzen und nicbt bis an das Endost des Labyrinthes 
heranreichen und solange sie vor allem zu keiner Fixation des 
Steigbttgels nnd zu keinen Veranderungen des Scbneckenfensters 
flihren, symptomlos bestehen zu konnen oder nur eine geringe 
Horstorung im Sinne eines Scballeitungshindernisses bervorzu- 
rufen. Ich glaube, daD der Otosklerotiker schon als 
Kind, schon als Neugeborener, ja sebon intra- 
embryonal die stark vaskularisierten Knochenherde 
in seinem Felsenbein besitzt, und daD sie erst 
znrZeitderPubertat und in einzelnen Fallen viel spater bis an 
das Labyrintbendost vordringen, andererseits zur Fixation des Steig- 
bilgels, zu Veranderungen am Schneckenfenster und zu den be- 
kannten sekundaren degenerativen Veranderungen an den Nerven- 
endstellen des bautigen Labyrintbes ftthren. Die Ansiobt, daB 
die Knochenveranderungen bei Otosklerose aus einer ehronischen 
Periostitis folgen (Habermann) ist durch die obigen Befunde 
wohl endgiltig abgetan^). Die Knochenveranderungen 
l)ei der Otosklerose sind in ihrer Anlage kon- 
genital. 



1) Mit einer „Spongio8ierung der Labyrinth kapsel" haben die 
Knochenherde nichts za tun. 
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Fall IV. 

Der Liebenswiirdigkeit der Herren Dr. Hechinger und 
Dr. Bernd, Assistenten der Universitatsohrenklinik in Freiburg 
i. Br., verdanke ich liber den Kretin-Fall IV folgende Angaben : 

Karl W., 24 Jahre, Landwirt aus Altsimonswald (Kreis 
Freiburg i. Br.) Pol. J.-Nr. 1356 ex 1908, fast vollstandig taub, 
angeblioh nach Sebarlach im zweiten Lebensjabre. Struma 
seit Kindheit, in letzter Zeit ist die Struma stark gewachsen. — 
Ein alterer Bruder ist kretinos, eine vollstandig blodsinnige, 
jtingere Schwester ist im Alter von 16 Jahren gestorben. Der 
Kropf ist angeblich einmal mit einer Salbe erfolgreich behandelt 
worden, Thyreodintabletten hat Karl W. niemals erhalten. 

Status prasens (der Krankengescbichte der cbirnrgischeu 
Klinik): schlanker, magerer Mann von stupidem Gesicbtsausdruek. 
Er reprasentiert in seinem Wesen den heiteren, sorglosen Kretin, 
dessen Intelligenz immerhin zur Beurteilung der nacbstliegenden 
und fdr das Leben notwendigen Dinge ausreicbt. Die kaum 
verstandlicbe, sehr nndeutliehe Sprache (Stammeln) tauscht einen 
groBeren Intelligenzdefekt vor, als er tatsacblich besteht. Zu 
beiden Seiten des Halses, rechts tiefer, links hoher sitzend, eine 
enorm groBe Kropfgeschwulst, die sich zieralich weieh anftthlt 
(Pseudoflnktuation). Halsvenen stark dilatiert und gesohlangelt. 

Zur funktionellen Prtifung des Gebororgans reicht die In- 
telligenz des Karl W. vollstandig aus, und er vermag der funk- 
tionellen Prtifung in einwandsfrei klarer Weise zu folgen. 

Obrbefund (Assistent Dr. Bernd). 

Trommelfell beiderseits etwas eingezogen, gut beweglicb: 

Fltistersprache O. 

Konversationssprache : rechts: 10 cm; 

links: 75 cm — 1 m; 
Hobe Laute: rechts: 10 cm; links: 75 cm; 
Tiefe Laute: rechts: 10 cm; links: 1 m; 

Uhr durch Luft- und Kopfknochenleitung negativ. 
Untere Horgrenze: H (= 120 v. d.) 
Obere Horgrenze: Galtonpfeife (0,3): rechts: 5,0=gi8 6; 

links: 4,1 = b^; 

Rinne mit C (== 64 v. d.) beids. positiv (C J med.) Weber 
median. 

Schwabacb bedeutend verktirzt (Kittlitz-Gabel bis 125 Am- 
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plitnde gehdit): nonnsl wird sie Ton 1 mm Amplitade noeh 
27 Sekuaden liuig p^npiert 

Diagnose: Beider^eitige Erkranknng des inneren Ohres^ 
beids. ebroniseher Mittelohrkntarrh. 

Exitos naeh der Stnimaoperation (Stmma parenefaym&tosa) 
unter Erscheinnngen der Dyspnoe. 

Anatomiseher Ohrbefand: 

Anfieres Ohr beiderseits normaL Mittelohrsehleimhaat stark 
durchfenchtet, verdiekt (besonders an der inneren Trommel- 
b5hlenwand nnd an den Fenstemisefaen). 

Labyrinth. 
Mikroskopiseber Befnnd. 

Beide Labyrintbe ergeben ubereinstimmende, bistologisobe 
Verandernngen. 

Linke Seite. Pars superior gestaltlich normal. DieCristae 
ampullaresaptrohisch, dasSinnesepithelbesteht nnrausStUtzzellen. 
Cnpulae terminales in Resten erhalten, Epithel der Macula utriculi 
stark abgeflacbt. Die Haarforts&tze formieren eine niedrige, streifige 
Zone, liber weleher eine dfinne, blaurote Schicht, die keine weitere 
Struktur erkennen l^t (Statolithenmembran?) ausgebreitet ist. 
Statolithen sind nicht vorhanden. Die hHutigen W&nde sind 
durchaus durch Zunahme des Gewebes der Membrana propria 
verdiekt. An einzelnen Stellen der Gristae ampullares sind 
die Zellen unter Erhaltung des linearen, dem Lumen zuge- 
wendeten Saumes zugrundegegangen und die daraus sioh er- 
gebenden, ausgedehnten, intraepithelialen R&ume sind von homo- 
genen oder kriimeligen blaurot (Haemalann - Eosin) gef&rbten, 
kugeligen oder unregelmS^ig zackigen Eorpern mebr minder 
erflillt. Vordere, der Cysterna perilymphatioa zugewendete Wand 
des Utriculns durch sklerosiertes Bindegewebe, stark verdiekt 
zum Teil durch Knochen (Taf. VIII Fig. 43). Der Ductus und 
Saccus endolymphaticus lassen keine Ver&nderungen erkennen- 

Pars inferior: Sacculus gestaltlich normal. Die Macula 
sacculi weist die gleichen Verd,nderungen auf wie die Macula 
utriculi. Ductus reunions und Vorhofblindsack sind obliteriert 
Ductus cochlearis: Das Lumen des Vorhofteiles ist bedeutend 
eingeengt, ja im grofien und ganzen nur entsprecbend dem 
Sulcus spiralis internus erhalten. Der tibrige Teil des hftutigen 
Schneckenkanales ist vollst§,ndig verddet. Gegen die Basal* 
windung vergrdfiert sich der Lumenrest und erstreckt sioh endlioh 
liber die ganze Breite der Basilarmembran (Taf. YIII Fig. 40) t 
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doch erseheint die Yestibnlarmembraii Tom Sulcus spiralis 
extemus bis znm oberen Winkel des Sohneckenkanales mit der 
Stria vascularis veriotet (Taf. VIII Fig. 40). Am Anfangsteil der 
BasalwinduDg ist die Membrana vestibularis auf die basale und 
die &u6ere Wand herabgesunken und fl§,chenhaft mit der 
Cortischen Membran und der Papilla basilaris vereinigt (Taf. VII 
Fig. 37} Zwischen Vestibularmembran und Stria vascularis ist 
eine breite Zone eines blaurot gefS,rbten Exsudates sichtbar, 
das nnter starker Vergr56erung eine feine Eornung erkennea 
laBt (Taf. VI Fig. 37, e). Von diesem Exsudat ist auch das 
Cortische Organ durchsetzt. In einem Teil der Basalwindung 
bleiben daber nur 2 Lumina entsprechend dem Sulcus spiralis 
intemus und externus fibrig (Taf. VII Fig. 37), die durch die 
Basilarpapille voneinander geschieden sind. Im oberen Ende 
der Basalwindung wird allmablich das Lumen an der peripheren 
Wand des Sehneckenkanals entlang der Stria bis zum oberen 
Winkel flrei. Es bleibt nun bis auf wenige Stellen, an 
welchen der obere Winkel verschlossen ist (Taf. VII Fig. 39), 
bis in die Spitzenwindung bestefaen,' dagegen ver5det der 
kleine Raum am Sulcus spiralis internus (Taf. VII Fig. 38, LspL; 
39, Lspi.; Taf. VIII, Fig. 41, Lspi.). 

Die Lamina propria der Basalmembran ist unver§.ndert, 
die tympanale Belegschicht reichlich entwickelt; an vielen 
Stellen bilden ihre Zellen halbkugelig vorspringende, leisten- 
fdrmige Anhange. Das Vas spirale feblt. 

Die Vestibularmembran ist stellenweise verdickt, gequollen 
und an ihrer endolymphatischen Flache von einer Exsudatlage 
(8. 0.) gedeckt. Sonst laBt sie keine Veranderungen erkennen. 

Das Ligamentum spirale zeigt an umschriebenen Stellen 
Verflfissigung seiner Grundsubstanz und Schwund der Zellen 
(Taf. VII Fig. 36, 38, 39) : das Bild der von mir wiederholt be- 
obachteten Atrophic. Sie ist in der Mittel- und Spitzenwindung 
eine fiberaus hochgradige und daselbst sind fast nur die Grenz- 
wSnde des Ligamentes librig geblieben (Taf. VIII Fig. 47). Der 
tympanale Sebenkel des Ligamentes ist iiberall gut entwiekelt 

Die Stria vascularis ist in der Basal- und der Mittelwindung 
verschmalert (Taf. VII Fig. 36, 38, 39). : Sie erreicht hierbei wie 
in der Norm den oberen Winkel des Schneckenkanales, hort aber 
weit oberfaalb den Prominentia spiralis auf. In ihrer Struktur zeigt 
sie stellenweise keine Ver§.nderungen, enthllt reichlieb Pigment 
und Blutgef&fie, an anderen Stellen ist sie hochgradig degeneiiert 
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(Taf. Vm Fi^. 40. U. ^\ GroBere Lymph^ftfie fehlea ia der 
Stria und im lipunentiiiii spirole* Die Crista spiralis ist flaeher 
als sonsty die bomogene inutdere) Zone fehlt iTaf. VII Fig. 3S). 

Die PapOIa basOaris Taf. Vn, Fi^jr. 37—39) H allerdiiigs 
streekenweise schwer veraadert, aberall erbaltea. Auch die 
Pfeiler^ wie aiieh die BodexLEeJIeii^ sLad Torbandea und zwar im 
gr56ten Tefl des Schneeken kanalff in aormaler Gestalt nnd Lage; 
an einzelnen Stellen fehlen die basalen Teile wibrend die oberen 
Enden, speziell das ^Gelenk*^ noeh naehweisbar sind nnd doreh 
Bindegewebszellen oder die trpischen nnd an diesen Stellen ver- 
mebrten Stfitzzellen der Papille in ihrer Lage fixiert werden. Die 
Haarzellen nnd die Deiteresehen Stntzzellen sind an vereinzelten 
Stellen erhalten, mm groBeren Teil fehlen sie jedoch. In axialer 
nnd peripherer fiiehtncg sind die Sinneszellen der Papille, oder 
die Beste derselben, von reichlichen Stntzzellen nmgeben, die 
in typiseber Weise in das nberall in normaler Form erbaltene 
Epitbel des Snlens spiralis intemns nnd externns ubergeben. 
Im Yorhofabsehnitt nnd im nnteren Teil der Basalwindnng ist 
die Membrana teetoria von der Papilla gelost nnd TerUnft der 
unteren Fliebe der Yestibnlarmembran angeseblossen (Taf. VIII, 
Fig. 40). Sonst bestebt dnreh die ganze Lange des Scbneeken- 
kanales ein breiter, flaebenhafter Znsammenbang zwiseben 
Membrana teetoria und Papilla basilaris (Taf. VII, Fig. 36— 39). 
An einzelnen Stellen lassen sieb aneh intakte Haarforts&tze er- 
kennen oder Bndimente soleber FortsStze, die sieb bis in die 
Snbstanz der Membrana teetoria verfolgen lassen. Es mag noeh 
erwShnt werden, daB die peripbere Grenzzone der Papille ba- 
silaris iiberall in Form eines stark licbtbrecbenden^ gl&nzenden 
Streifens erhalten ist. Der Oberflache der Papille finden sioh 
reicblich homogene Engeln angelagert, §,hnlicbe Eugeln sind 
auch in den HoblrlLnmen der Papille zn finden. Die Membrana 
teetoria ist auflFallend breit. (Taf. VII, Fig. 37—39). 

Die kanalformigen Spaltranme der Papille (Pfeilerraum, 
Nuelscher Raum, Cortischer Raum) sind an den Regionen, an 
welchen die Papille Haarzellen aufweist, in normaler Ausdehnung 
erhalten, sonst fehlen sie infolge des Uberwiegens der StUtzzellen 
teilweise oder ganz (Taf. VII, Fig. 37—39; Taf. VIII, Fig. 41). 

Perilymph atisches Gewebe: An den Bogengftngen 
nnd im Vorbof qnantitativ vermindert. Uberall reichlicbes Pigment 
Yon dem im Labyrinth normalerweise beobaohteten Typus. Uber 
das Ligamentnm spirale s. o. 
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Labyrinthkapsel: Normal, jedoch auffallend wenige 
Blutgef&Be. Der Enochen entb&lt. in alien Regionen reichliehe 
Knorpelinseln. Die Nisohe der Sehneekenfenster ist enger als 
sonst (Taf. VII, Fig. 36), dooh besteht auoh da nirgends eine 
pathologische Knoehenbildung. Die Nische selbst wird von Binde- 
gewebe und Fettgewebe ansgeflillt das gegen die Paakenhohle bin 
von der Trommelhohlenschleimhaut bedeckt wird und gegen die 
Schnecke kontinnierlicb in die Substantia propria der Membrana 
tympani secundaria libergeht (Taf. VII, Fig. 36), die daselbst 
auffallend dieke und kernarme Bindegewebsbiindel and ver- 
einzelte Knochenbalken erkennen laBt (Taf. VII, Fig. 36, Mts.) 
Grofiere, von zartem Bindegewebe ausgeffillte HoblrHume im 
Enochen sind endlich im Modiolus zu finden. Erw&hnenswert 
sind noch die reichliohen Enorpelreste im Kande des Vorhof- 
fensters und in der Steigbligelplatte. 

Nervus acustieo-facialis und Ganglionacustico- 
faciale. Nervenpaket des inneren GebSrganges unver&ndert. 
Eeine Corpora amylacea. In der Lamina spiralis Nervenfasern 
in normaler Menge, die Ganglienzellen des Ganglion spirale 
lassen eine sehr geringe quantitative Verminderung erkennen, 
sonst abgesehen von unwesentlicher artefizieller Schrumpfung 
keine Veranderungen. 

Die Markscbeidenf§.rbung naoh Eulschitzky ergibt normale 
Reaktion. 

Das Ganglion spirale entsprechend der Mittel- und Spitzen* 
windung IftBt, wie in einem von mir untersuobten Fall kongeui- 
taler Taubheit, die spirale Anordnung vermissen und bildet eine 
kompakte, im mittleren Teil des Modiolus gelegene Masse. 

An den Vestibular-Nerven und ihren Ganglien, desgleiohen 
am Fazialis keinerlei Verfinderungen. 

Rechte Seite: Labyrinth. 

Pars superior wie links, die Ltiekenbildung in den Gristae 
amp. besonders in der Crista ampuUaris inferior stark ausge- 
pr&gt. Macula utriouli wie links. 

Pars inferior. 

Sacculus, Ductus reuniens und Vorhofblindsaok obliteriert 

Schnecke: Gestalt des hHutigen Eanals allenthalben erheb- 
lich verfindert (Taf, VIII, Fig. 44, 45): Vorhofabsohnitt wie reohts. 
In der Basalwindung ist nur am Sulcus spiralis internus ein 
endolymphatisches Lumen erhalten, im librigen ist der Ductus 
oochlearis durch Absinken der Vestibularmembran auf die 
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Basalwand nnd die AnBenwand total verodet (Taf. VIII, Fig. 44). 
In der Mittelwindnng ereeheint der axiale Tell des Schnecken- 
kanals verddet nnd der periphere frei (Taf. VIII, Fig. 45), nnr 
stellenweise ist der Salens spiralis internns noeh als scbmaler 
Spalt erhalten. Das Ligamentnin spirale ist fiberall in sehr hohem 
Grade atrophisch (Taf. VIII, Fig. 44,45), in der Spitzenwindnng 
fehlt sein tympanaler Sehenkel Papilla basilaris: wie reohts. 

Perilymphatisches Gewebe nnd Labyrinthkapsel 
wie reohts. An die Substantia propria der Membrana tympani 
seonndaria scblieSt kontinnierlich ein ans Fett- nndBinde- 
gewebe znsammengesetzter Pfropfen an, der die 
ganze Nisehe des Schneckenfenster erffillt nnd bis 
ins Nivean der Pankenschleimhant reieht. Die Steig- 
biigelregion ist yollstftndig nnver&ndert Am axialen Teile der 
Schnecke finden sieh im kn5cbernen Modiolns grofie Hohl- 
r&ume, die von einem zarten Bindegewebsnetz and von Fett- 
gewebe erfttUt sind. 

Nerven and Ganglion wie rechts. 

HirDstamm and Hemisphftren ohne Ver&nderangen. 

Zusammenfassang. 

Beide Gehororgane ergeben im Wesentlicfaen libereinstim- 
mende histologisohe Veraudernngen. 

1. Degenerative Atrophie der Nervenendstellen der Pars 
saperior. (Gristae ampallares and Macula atricali). 

2. Verdickang der hSatigen WSnde der Pars superior. 

3. Lllckenbildang im Neuroepithel der Cristae ampallares. 

4. Degenerative Atrophie der Macula sacculi. 

5. Obliteration des Ductus reunions und des Vorhof- 
blindsaekes (und des rechten Sacculus). 

6. Verengerung des Ductus cochlearis im Vorhofteil, Ver- 
engerung des tibrigen, hautigen Schneckenkanales mit bindege- 
webigerVerlotungderVestibularmembran mitder Basilar- undAuBen- 

wand and mit Exsudatansammlung im hautigen Schneckenkanal. 

7. Flachenhafte Verbindung der Membrana tectoria Corti mit 

der Basilarpapille. 

8. Degenerative Atrophie des Ligamentum spirale. Ver- 
sohmalerung der Stria vascularis. Atrophie der Crista spiralis. 

9. Degenerativer Defekt der Sinneszellen in einem Teil des 
Cortischen Organes mit tJberwuchernder StUtzzellen und Obliteration 
der kanalartigen Hohkaume des Papilla basilaris cochleae. 
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10. Perilymphatisches Gewebe substanzarm. 

11. Die Labyrinthkapsel arm an BlutgefaBen. Beichliche 
Knorpelinseln. 

12. Nische des Schneckenfensters auffallend lang, enger als 
sonst und von Bindegewebe und Fettgewebe erftiUt, das rechter- 
seits dtinne Knochenblllkchen zwischen sich fafit. 

13. Myxomatose Verdickung der Paukenschleimhaut 

14. Hohlraumbildung im knochernen Modiolus. 

15. Geringe Hypoplasie (Atrophic) und mangelhafte Gliede- 
rung des Ganglion spirale. 

Auch in diesem Falle liegen unzweifelhaft kongenitale Ver- 
anderungen vor, und er entspricbt in den einzelnen Veranderungen 
einigermaDen derjenigen nicht kretinischen Form kongenitaler 
Taubheit, die dureh Atrophic der gesamten Nervenendstellen des 
inneren Ohres gegeben ist. So lassen sich vor allem ftlr den 
Befund der degeneratiyen Atrophic der Nervenendstellen. der 
AmpuUen und der VorhofsS-cke reiohliche Analogicbefunde in 
der Taubstummenlitcratur auffinden. Auch die Obliteration des 
des Sacculus, des Ductus reuniens und des Vorhofblindsackes findet 
sich in Fallen kongenitaler Taubheit keineswegs selten verzeichnet 
In der Schnecke gehen, wie in den meisten ttbrigen Fallen, 
die degenerativen VerHnderungen des Cortischen Organs mit 
Atrophien der Stria vascularis, der Crista spiralis und des 
Ligamentum spirale einher. 

AuflFallend sind dagegen die gestaltlichen Verslnderungen 
des Schneckenkanales. Im gesamten hHutigen Schneckenkanal 
ist das entdolymphatische Lumen stark verkleinert, an einzelnen 
Stellen sogar vollstandig obliteriert, Nach dem anatomischen 
Befund zeigt danach der vorliegende Falleinige Verwandtsehaft 
mit derjenigen Form der kongenitalen Taubheit, die durch degene- 
rative Atrophic und Obliteration der Pars inferior labyrinthi 
charakterisiert wird. Er istjedoch andcrseits von dieser Taub- 
heitsform dadurch unterschieden, dafi erstlich nicht die ganze 
Pars inferior obliteriert ist, andererseits aber das Sinnesepithel der 
Pars superior (das sich in Fallen von kongenitaler Taubheit 
mit degenerativer Atrophic und Obliteration der Pars inferior 
stets unverandert und normal findet) hier gleichfals degeneriert ist. 

Uberraschend ist der Befund der reichlichen Knorpelinseln. 
Normalerweise sind im Alter von 24 Jahren nur mehr aufierst spar- 
liche Oder tlberhaupt keine Enorpelreste im Felsenbein nachvreisbar. 
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Die Labyrinthkapsel ist sehr arm an BlntgefftSen. Eg 
ist dies ein Befimd, der be! kongenitaler Taubheit ziemlieh 
selten gefanden wird. In den meisten, bisher bekannten F§.llen 
kongenitaler Tanbbeit zeigte sich bezQglich der Blatrersorgnng 
keinerlei Abweichnng von der Norm. Eine von mir unter- 
snehte, kongenitaltanbe Katze zeigte sogar anffallend reiehliche 
BlutgefS,&e nnd in 2 Fallen kongenitaler Tanbheit von Menseben 
(Archiv f&r Ohrenbeilkunde, 1900; Anatomie der Taubstnmm- 
heit, 2. Lief.) enthielt die Stria vasenlaris eine allerdings geringe 
Anzahl gegenfiber der Norm m&cbtig vergr5fierter BlntgeftSe. 

In der Snbstanzarmnt des perilymphatischen Gewebes stimmt 
der vorliegende Fall mit den oben mitgeteilten FUllen II nnd III 
iiberein. Von wesentlieher Bedentung ftlr die Benrteilnng des 
Falles als kretinische hoehgradige Labyrintherkranknng sind 
nun 2 Befhnde: 

1. der Nervenganglienapparat des Aknstikns zeigt sich im 
Verh^ltnis zn den schweren Ver&nderungen im Labyrinth nnr 
geringgradig ver&ndert. Es besteht eine geringe Verdttnnnng 
des Hdrnervenstammes, die Fasern sind im Stamm nicht so 
dicht gelagert wie in der Norm, das Ganglion spirale ist etwas 
verkleinert nnd mangelhaft gegliedert. In diesem Befnnd weiebt 
der vorliegende Fall sehr weit gerade von denjenigen Formen 
kongenitaler Tanbheit ab, welehen er nacb dem Labyrintbbe- 
fnnd nahesteht: Sowohl die Falle von kongenitaler Taubheit 
infolge von Labyrinthatrophie, als diejenigen infolge degenerativer 
Atrophie nnd Obliteration der Pars inferior weisen stets schwere 
VerEndemngen am Nervenganglienapparat auf. In den F&Uen 
von Labyrinthatrophie ist der gesamte Nervus octavus ge- 
wohnlich hochgradig verdfinnt, hiiufig nur in Form eines dttnnen 
F§.dchen8 im innern Gebdrgang nachweisbar, die beiden Vestibular- 
ganglien nnd das Ganglion spirale sind bis auf unwesent- 
liehe Beste atrophiert. In den Flillen von Pars inferior-Dege- 
neration erweisen sich zwar der Nervus utriculo-ampullaris nnd 
das obere Yestibnlarganglion unverS,ndert, dagegen bieten der 
Nervus saceulo-ampullaris, das untere Vestibularganglion, der Ner- 
vas cochleae und das Spiralganglion die Zeichen sch wersterAtrophie. 

Gerade in der Tatsache, daD in unserem Fall dei Nervengang- 
lienapparat an den Labyrinthver§.nderungen nur wenig teilnimmt, 
S,hnelt der vorliegende Fall den librigen von mir untersuchten Kre- 
tinen. Wir werden auf dieses Verhalten noeh bei ErSrterung der 
Frage rekurrieren mfissen, welche anatomischen Ver3.nderungen 
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dcs Geb ^n^rrans fur die fcretinisehe S^hwcriiorurkeit oder die kre- 
tir.Tgeie Tacbheil eharakteristiseh azg^esehea werden kdnnen. 

2- Die mTiooaio^e Yeriickunz der Paakenschleimhaat mnd 
die YzViuZz der Sisehe dea Seh:ieekciife!i5:«s dnrch Fett- nnd 



Bir^degewebe. Gerade di:rch tiiesea Befcid xeizt der rorliegende 
Kretin^ll ToZe UbereinstimmaiLg znil den drei andenu oben mit- 
zeteCtea FiHen. 

Der Befiiiid ron Skleroeienniz and teilweiser Verknochemng 
der Vorderwand des Utrieulcs findet seine Analozie in einem von 
mir besetriebe^en Fall von Labvriii:'::itis ehrosica ossificans. 
In diesem Falle Laniehe es sieb wahrseheinlieh nm einen 
Fall erworbener Taubheit nnd der Befond der Yerknochemng 
des hastigen Labvrinttes an dem vorliezendea Kretiiifall be^veist 
nenerlieh, wie sebr in aE.a*om.iseher Beziehnne Falle kongenitaler and 
erworbener Tazbbeit uberein^ninen konnen. Anf diese Tatsache 
Iiaben BruhL Lindt. Manasse und Alexander bereits 
hinzewiesen- Es i«t ncn sc'jion oben sezeigt worden, dafi in 
Fallen koi^eL-itaier Taubheit keiz^eswe^s alle gefcndenen, ana- 
toniL5ehen Yerlr. ienm^ea als kon^enitale aat^faDt werden 
nii55ec- Ncr die zmiidlezendea VeriLideniiiffen Hvi>.?plasie des 
Nerverzanglicnapparates, sen were Miubildnnsren an den Xerven- 
enistelleii uni zestalrliehe Deformitatea des haatisen Labyriaihes; 
siz,d im eiaktea Wortsir^ als kongenirale zn betrachten und 
ihr Eintritt in eine fr^be embryonale Epocbe zn verlegen. Zu 
diesea Verandemngen treten sparer, gegen Ende der Embryonal- 
zeit. enilieb aneh noch p^jstembrvonal, sekandare Ver- 
aniemngea end zu diesen seknndarea Veranderunsren ist wohl 
aceh die Sklerosiemng und teilweise Verknocberunsr der hauti^en 
War.i desUrriealas ini vorliegenden zu reebnen. 

An sebr vielea Stellen des Sehneekenkanales topographiscb 
CLd bes«:iiiers Te;zeselisebartet mil bedeutender Degeneration der 
Paoilla basilans faad sieb die Menibrana teetoria in breitem, 
f '^benfirniigeci Zasammenbang mit der Papille. Es ist ein 
BeranL der gerade in Fallen ToUkoaimener Funknonslosigrkeit 
d-?s Cortiseben Organs. jed':^h h:er sowolil in Fallen kongenitaler 
aLs aneb erworbener Taubbeit typiseh auirritt. Hierbei wire aaf 
die Unterscebun^ von Kreidl uniTanase zu rekurrieren. Die 
beiien Aatorea haben genaue fankiioneUe und histologisehe 

1 1 In. einea dieier F4lle haLe ich aach den XeiTus fazialis and sein 
per'Tiieres SinzJos. e:wx5 dajiner. beziehaiiiSweise kleiner gefnnden mis in 
d^T }%:ra. Intra v:::unenrles in diesem Falle das Fazialisgebiet fanctionell intact. 
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UntersachuDgen am Ratte angestellt. 8ie fandon^ dnl) dio United 
erst 12 — 14 Tage naoh der Geburt auf Sohalloindrlloko rottntc^rt, 
nnd dementsprechend lieQ sicb auoh konstatioron, dnR utti din* 
selbe Zeit (12 — 14 Tage naoh der Oeburt) dor bin dahln bn- 
standene, kontinuierliehe Zngammenhang der Membrana tnntorla 
mit der Fapille basilaris gelockert nnd BohlleDlieb ^olOMt wird. 
In vielenFUlen vonTaubheit scheint nundiencrZuMnmrrK'nliariK 
verst&rkt. EsistdabeidieKontinnit&t nichtdadorch hergOMtrrlltf dalt 
die Membrana tectoria mit den Hdrhaaren vcrbundcn \ni^ m o n d c r n 
dadnreh dafi die Membrana teetoria fiftchenhaft m\i 
der Oberflaehe der Papilla verlotet inU UieM*; Vt^r- 
lotnngenseheinendaraosberrorzageben^dafiin V&\\f:n kou/HmifiU'yr 
Tanbheit der embrronale Za.9ammenhan;r x^l^'l^zr* MfjfihrHufi 
teetoria und Papilla ba;§ilarii? nirht aL'^rin nlfj,*, ;'^,',^k':rt, n^,r»f>,rrt 
sekandar nocbTerstarkt winL FSr FiLle^rw orr/frr.*^ 7 i>* % %r.':',* rr,", ''*^, 
man annehmen, dafi «lie M«nora2.a Cor*l:. v/'^rr. <'.': re* <','(* 'si.u- 
tritt der Ertaabnuz nich* dir*!!! Ti^,\r\r:rJ.\:.z ''■*".<.*.••.*•*. .:. ^»' ^ 
Sulena gpirali* o^er in 'ira W:^!c'-Izt1^^<! ;f*n )A\^r,''X'x ^^-r* ,»;*<•. 4 
und Crista ypiralfj retm»i:-r: t..-:- x.\l i.e \>:\-\>r "'a. ;' \ 
atrophisehe PanTo. ':a.rL'.arj? ji^rar.^ a.v: i.tu 4 .m / r* ''^ -i '^ *. 
pathologiseher^ -leiir :n.a:,rir Z.ir-.i.Ti"rit*n.,;ir.r v*"-.*.*- r. 

Die A'jflacrnnjr ler '''."isr.! ^^,k"\ .-» »-4.»'..*-'-.r ."/..'. 4.' r " 
einer yerda:::ia3:r i.^r jr^T..i«n.:.i 'i-r^'iv-;! i .1 . ^' .v«»' / ' 
Defeneration der ?iti'''ji iri.-:';i;-.-4 ^*r^"nt'";. 

Wir hahen iin ten in;i:.'T*..-'*ri.*r; ?^:: . ,i\ t, t '■•-'. /.• / • ' •' 
(]*:T FaiikrI*::L3r:ri:'iujr 1.%^ V- .. "'"ja...-*- r.i ''--/:•./•. ■.. .v** 
anaEmie?tf.^iie A.i^ahf-. t )r;;i<*r. *:» -;.':. rr. '• -* ,-:.''.'". / -. 
eine dnreh S^aai'tunii -rv T-.K-.t* tt. 7 -r* - j- .-:: .^ • . .< -.- 
iet Ton Inter*s?ie. ^"^ r *r*.rt.:.'r. r. / : r. - < r -- - •<-. .- 
hantis: aeitens -ier Zlrem :[:- i...j;w.>. '. .; " ' . •'* -"-'•• "^ 
scheinnnz^n ^inii :n ;n:r.::r^.;.v rr. \ .'• *,<>'•" 

fektionskraakiit-ir tr.rv .-►x.:: --. .".■•*-" 

ware daca anz'.ine!.mpr>- :..j > r* •.- '• ^ • '- - 

flenten'ie Ver^c .ef^nri-ri"- -r*. . "r ..r .r »• . -.* - ^- 
s:ch die hochm<:i^r^n 4f-:^.:'. .l.-'". ."-.'.•- • - « ". .. 
lies Gehcviriant'^ 'tr'^t :n :'-;#*r ".'•• •- 

Bei ier in it-r 7 «^: ^.'.-.-r ' « . ■• • 

Untersn'!h'i3:r .i»'re /-r a.- * ' ' -- • - •' • -' - 
in IM cm anii .ir»i^- r. n •'*' - '' 
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haltener, and zam Teil mit dem normalen Sinnesepitel ans- 

gestatteter, hautiger Schneckenkanal. Die tlbrigeii Telle desDnctns 

cochlearis waren obliteriert oder verengt nnd kommen fbr die 

Sohall- Oder Sprachperzeption nicht in Betracht, das Cortische 

Organ wies daselbst sohwere Verlinderaiigon auf. Vom klinisch- 

anatomischeii Standpunkt w§.ren darnach die Horreste erklS.rt, nicbt 

aber vom physiologischen. Es hat nan seine Schwierigkeiten, ana- 

tomisch-klinische Tatsachen als StUtzen oder Einw&nde gegen die 

eine oder die andere Hortheorie vorzubringen. Erwfthnt muB je- 

doch werden, dafi eine nioht geringe Anzahl klinisch-anatomischer 

Befunde — und dahin gehort auch der vorliegende — weit eher 

mit der Ewaldschen als mit der Helm holt zsohen H5rtheorie 

in Einklang gebracht werden konnen. Es mag dies besonders 

hervorgehoben werden, weil in jlingster Zeit Besultate einiger 

experimenteller.Untersuehnngen (Witmaack i) verofiFentlieht 

warden, die geradezn mit schematischer Genauigkeit als BestS,ti- 

gnngen der Siebtigkeit der Helm holt zsehen H5rtheorie heran- 

gezogen werden konnten, 

Eesnm^e. 

Das oben nntersuehte Material von 4 Kretinen reicht ftir 
ein abschliefiendes Urteil liber die Anatomie der kretinisehen 
Schwerhorigkeit und kretinisehen Taubheit bei weitem nicbt 
ans. Zund,ohst ist die absolute Zahl von 4 Fullen zu gering, 
dann kann der Befund an dem Hundekretin nur bedingt anf 
den Mensohen tlbertragen werden. Es ist zwar anzunehmen, 
dafi bei lab7rinthd.rer, kretiniseher SehwerhSrigkeit des Mensehen 
sich yerS.nderungen nachweisen lassen werden, die denjenigea 
des Hundekretins analog sind, aber seine voile Bedeutnng wird 
der Ohrbefund des Hundekretins erst erlangen, wenn von ein- 
schl^gigen, menschlichen Fallen anatomisohe Befunde vorliegen. 
Von den 3 untersuchten menschlichen Kretinen waren 2 voU- 
standig taub (Fall II und III), einer zeigte Horreste (Fall IV). 

Trotzdem woUen wir versuchen, zunftchst die Merkmale 
aufzufinden, aus welchen in anatomisoher Beziehung eine Za* 
sammengehorigkeit dieser 4 Falle abgeleitet werden konnte. Von 
unbedeutenden Nebenbefunden abgesehen, lieDen sich therein- 
stimmend bei alien 4 Kretinen folgende Tatsachen konstatieren: 

1. die myxomatose Verdickung der Mittelohrschleimhaut mit 
teilweiser oder voUstfindiger Deckung des Reliefs der innereo 
Trommelhdhlenwand. 

1) PflUgers Archiv f. d. ges. Physiologie, 1907. 



Das Geh5rorgan der Kretinen. 113 

2. die Ver5daDg der Nische des Schneckenfensters durch 
Bindegewebe und Fettgewebe. 

3. die auffallend geringe Beteiligang des Nervenganglieo- 
apparates des Akustieus an den ausgedehnten, degenerativen Ver- 
d.ndernogen des peripheren Sinnesorgans. 

4. die hoehgradige Substanzarmat des perilymphatisehea 
Biudegewebes, die wohl gleioh falls als degenerative yerS.iideruDg 
aufgefaBt werden maD. 

Hervorzuheben ist auDerdem, dafi sioh in 2 Fd,llen (Fall I 
und III) libereinstimmend ostitisohe Knoehenver&nderungen er- 
geben haben, und zwar zeigte sich eine Ubereinstimmang sowohl 
in der besonderen histologischen Form der Knochenverftnderungen 
(ohronisohe Ostitis mit starker Wucherung der Blatgef&fie, als 
aucb in der Lage dieser Knochenherde : Dach des inneren 6e- 
Iidrgangs, Tractus spiralis foraminosus, oberer Teil des Felsen- 
beines entsprechend dem Sobeitel der Basalwindung, Freibleiben 
des Promontoriums und der Region beider Labyrinthfenster.) 

In alien eben erw&bnten Befunden erseheinen aber die 
oben mitgeteilten FftUe ebenso sehr untereinander verwandt, als 
von Fallen nielit kretinischer kongenitaler oder erworbener Taub- 
heit geschieden. So konnen vor allem die Ver9.nderungen an der 
Mittelohrschleimbaut, die Verodung der Nische des Schneoken- 
fensters und die Tatsache, dafi bei vorhandener Taubheit der peri- 
phere Akustieus und seine Ganglien nur unbedeutend ver^ndert 
sindf als charakteristiseb f&r die Taubheit der Kretinen gegen- 
Hber alien anderen Formen der Taubheit hervorgehoben werden. 
Diese Befunde bilden aueh eineSttttze derAnsicht v. Wagners, 
wonaeh in manchen Fallen die Horstorung der Kretinen auf einer 
Fortsetzung der myxomatosen Schwellung der Nasen- und Rachen- 
sohleimhaut auf das Mittelohr beruhen soil. Der Ansicht S ie b en- 
man ns , dafi das Trommelfellbild und die funktionellen PrUfungs- 
resultate libereinstimmend auf eine reine Erkrankung des^inneren 
Ohres hinweisen, kann ich nach meinen klinischen und anato- 
Erfahrungen nicht bestatigen. 

Eine pathologische Gefafiarmut, wie sie sich in der Laby- 
rinthkapsel von Fall IV fand, ergab sich auch am Labyrinth 
einzelner von Alexander und Tan die r untersuchter unvoU- 
kommener albinotischer, kongenital tauber Tiere. Sie war auch 
in dem von Siebenmann und Bing untersuchten Fall kon- 
genitaler Taubheit zu konstatieren. Siebenmann und Bing 

Archiv f. Ohrenheilkande. Bd. 78. 8 
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nehmen an, dafi in ihrem Falle die Gef&fiarmut gowohl im Augen- 
hintergrund als im Labyrinth eine Ursache der Degeneration 
des labyrinthftren nnd retinalen Epitheis dargestellt hnt. 

Ob in den Knoohenverd.ndernngen charakteristische kre- 
tinische Veranderangen zu erblicken sind, ISfit sich derzeit 
nicht entscheiden. Hierfttr spricht, dafi sich diese Ver- 
S.ndemDgen in zwei der untersncbten 4 FS.lle fanden nnd, 
daB derartige Knochenver5.nderungen bisber in der bei den 
beiden Eretinen gefnndenen Lage nnd Anordnnng nicht festge- 
stellt worden sind. Gegen die Ansicht, daB der Befund dieser 
Knochenveranderungen gerade fUr die kretinische Labyrinth- 
verS,ndernng charakteristisch sein k5nne, spricht aber vor allem 
die Tatsache, daB von der Besonderheit der Lage abgesehen, 
KnoQhenherde, die im mikroskopischen Bild mit den bei 
den beiden Kretinen gefnndenen vollstandig tihereinstimmen 
sowohl bei der Otosklerose, die mit dem Kretinismns gar nicbts 
zn tan hat, als in einzelnen F§.llen nicbt kretinischer Tanb- 
stummheit (Politzer, Jorgen Moller, Lindt, Manasse, 
Siebenmann. Alexander) nachgewiesen worden 8ind. 

Ob die von Ni^pee an den GehSrknoohelchen gefnndenen 
Knoohenveranderungen gleiehfalls hierher gehoren, laBt sich 
mangels mikroskopischer Befunde nicht genau bestimmen : in 
den von mir nntersuchten Fallen erwiesen sich die Gebor- 
knochelchen nnverandert. 

Einen verwandten Befund („diflFa8e Hyperostose der inneren 
nndhinteren Wandbeider Paukenhohlen'') ergab der Mo o s' sche Fall, 
dep allerdings der Gruppe der fotalen Chondrodystrophie angehort. 

Eine entfernte Ahnlichkeit zeigt sich anch zwischen meinera 
Kretinfall III nnd dem von Lindt nntersuchten Taubstnmmen: 
Lindt fand einen pathologischen Enochenherd in der rechten 
Labyrinthkapsel. Derselbe zeigte ^das typische Bild der 
Otosklerose sive Spongiosierung der Labyrinthkapsel*. Lindt 
nahm an, daB dieser Herd mit den Labyrinthverandemngen 
und mit der Taubstummheit nichts zu tun hat und als zuf&llige 
Begleiterscheinung aufgefaBt werden mttsse. Nach den nun- 
mehr vorliegenden Befunden ist diese Ansobanung nicht mehr 
aufrecht zu erhalten. Es zeigt sich nicht bloB das 
kongenitale Anftreten dieser Enochenherde, sondem es fttfart 
dies sogar noch waiter zur These, daB die pathologisch-ana- 
tomischen Yeranderungen bei der Otosklerose mindestenfi in 
ihrer Grundlage kongenital sind. Uber den Geburtsort der 
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von Lindt untersnehten Tanbstummen ist niehts gegeben, file 
befand sieh in der TaabstmnmeiiaiiBtalt in Wabern, wo 
Patientin (geboren 1875) yon 1887 bis 1895 Unterrieht erbielt. 
IJber den Erfolg des Unterricbts ist niehts bekannt Eine 
Scbwester war oder ist blodsinnig. Anamnestisebe oder ana- 
tomische Daten, die ftr die Frage, ob bier ein Fall voa Ereti- 
nismns oder Hypotbyreoidismns yorlag, yon Bedeatnng w&ren, 
feblen dnrebans ^). Der ons interessierende, oben erwiihnte 
mikroskopisehe Befnnd Lindt's lantet folgendermafien: „Die 
Mnkosa der Paukenboble, die Gebdrkndebelchen nnd ihre 6e- 
lenke, die Binnenmnskeln sind normal; die Stapesphttte sebr 
zart. Die kndebeme Labyrintbkapsel zeigt links keinerlei 
Abnormit&t, rechts dagegen fand icb naeb genanerem Dnreb- 
seben einen Herd nen gebildeten, patbologiscben Sjioebens^ 
ea. stecknadelkopfgrofi, yon der Art, wie man ihn bei der Oto- 
sklerose findet. Der Herd sitzt in der Labyrintbkapsel, beginnt 
nnterbalb des Processus eoebleariformis tensoris tympani nnd 
nmgreift den yorderen, nnteren Band der Nisebe des oyalen 
Fensters oberbalb der ersten Sebneckenwindnng. £r dnrcb- 
setzt fast die ganze Dieke des Knoebens, beginnt nnmittelbar 
nuter der normalen Mnkosa, erreieht aber das Endost der Cisterna 
perilymphatiea nieht, eine sebmale Spange normalen Enocbens bleibt 
dazwiseben^. Lindt gebrauebt aueb den Ansdraek ^Spongio- 
siemng^. Dieser Name sollte doeh endlich fallen gelassen werden. 
Die otosklerotiseben Knocbenherde baben mit nor- 
maler Spongiosaniebt das mindeste gemein. Icb glanbe, 
da6 der Name Ostitis yasenlosa yiel eber das Bicbtige trifft. 

Eine sicher erworbene Yer&Ddemng stellt die von. Mayer beob- 
achtete Ealkeinlagerang in das Ligamentam annalare stapedis mit Anky- 
losierang des Stapes diur. (Fall Ton allgemeiner progressiTer Paralyse). 

Grobe MiCbildnngen des knoebernen Scbl&fenbeins baben sich 
in keinem einzigen der nntersnchten Eretinf&lle gefanden. Alle 
Abschnitte des Gehororganes erwiesen sicb makroskopisch nor- 
mal nnd die cbarakteristiscbe, kretiniscbe Def ormit&t des Schftdels 
knrzeSch&deIbasis,Scb&del8(EiDziehnng der Nasenwnrzel, niedriger 



1) HerrKoUege Lindt hatte die Freondlichkeit, mir aaf eine briefliche 
Anfrage folgendes mitznteilen: „Da ich die Patientin im Leb^ nicht ge- 
kannt habe nnd eine Terl&filiche Ananmese post mortem scbwer erlUUtlich 
ist, konnte icb nnr erfafaren, dafi der Arzt, der die Patientin znletzt an 
Phthise bebandelte, niehts Ton Kretinismns oder Myxoedem an ihr geseben 
hat Die Patientin war Terheiratet In der Tanbstommenanstalt war sie 
bildnngsfiUiig, somit nicht blddsinnig. 

8* 
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nnd knrzerOber- nnd Unterkiefer) bleibt ohne Einflnfi auf die topo- 
graphische Lage des Gehdrorgang im Sch&del nnd die £nt- 
wieklnng des Schl&fenbeines. Die oben mitgeteilten Dnter- 
suehnngen baben aneh keinerlei Stfitze fur die Theorie von 
Danziger erfahren, ebensowenig entbaltea sie eine Bestatigung 
der Befhnde von Moos nnd SteinbrQgge. 

DaB im tibrigen die anatomischen Obrbefnnde bei den vier 
nntersnehten Eretinen gegenfiber den oben erw&bnten iiberein- 
stimmenden Merkmalen auch auffallende gegenseitige Ver- 
sehiedenheiten anfweisen, ist nicht ttberraschend: 

Znn&ehst sind die Horstornngen in den verscbiedenen 
Fftllen nicht gleicben Grades, nnd es ist ganz wohl einznsehen, 
dafi die kongenitalen Y erandernngen, die in einem Fall voUkommene 
Tanbbeit nach sieh zieben, in einem anderen Fall das Horver- 
m5gen nnr in mebr weniger hohem Grad herabsetzen, nicht bloB 
qnantitativ sondern aneh qnalitativ versehieden sind. Dazn kommt, 
dafi die anatomischen Befnndebei Eretinismns bezttglich der tibrigen 
Sinn^sorgane, des Skeletts, des Gehirns, ja selbst der Schild- 
drflse nntereinander groQe Yersehiedenheiten anfweisen, so daB 
Bchon aus dem Grnnde nicht zn erwarten war, dafi die Ohr- 
ver&ndernngen sich stets anf das gleiche, anatomisehe Snbstrat 
zuriiekftlhren lassen wtlrden. Und auoh anf theoretischem Wege, 
anf Gmndlage der in der Literatnr vorhandenen, statistischen 
nnd klinisehen Daten ttber den Eretinismns gelangen wir dazn, 
fllr die kretinisohe oder, nach Hammersehlag, fQr die ende- 
misohe konstitntionelle Tanbstummheit, beziehangsweise Schwer- 
borigkeit sehr versehiedenartige, anatomisehe Befunde zn postn- 
lieren. Hammersohlags Ansicht: „Dagegen ist die ende- 
mische Form der konstitutionellen Tanbstummheit eine Utiologisch 
nnd auch pathologiseh-anatomisch einheitliche Form^ ls£t sich 
daher nicht aufrecht halten. 

Erw£Lhnenswert bleibt noch, dafi in keinem der vier 
nntersnehten F9.11e die Pars inferior (Sacculns, Ductus 
reuniens, Yorhofblindsaok, Ductus cochlearis) ohne gestalt- 
liehe Yeranderungen getroffen wurde. 

Im Fall III war der axiale Winkel des h&ntigen 
Schneokenkanales vom oberenTeil der Basalwindung bis in die 
Schneckenspitze verodet. Im Fall II war der Ductus 
cochlearis der Basal r und Mittelwinduug spaltformig verengt, 
.der axiale Winkel wenigstens an umschriebenen Stellen ver- 
odet. Bei dem kretinischen Hund ergab sich partielle Yer* 
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5dnng des bftatigen Schneokenkanals vom oberen Teil der 
Basalwindnng bis in die Spitzenwindnng, und im Fall IV 
erstreckte sieb die Obliteration, vom Vorbofabschnitt abgeseben, 
anf den gesamten bftatigen Schneckenkanal. Ancb der Ductus 
reuniens and der Vorhofblindsaek waren obliteriert. 

Auf eine sebr friib einsetzende, kongenitale Entwicklungs- 
bemmung mufi die in 2 Fftllen gefundene Verkleinerung 
einzelner Abscbnitte des bftutigen Labyrintbs bezogen werden. 
Hierber gebort die in Fall IV konstatierte Verkleinerung des 
Saoculus und die im Fall II beobacbtete Verengerung der 
fiasalwindung und des Vorbofteils des Scbneckenkanals, sowie die 
in demselben Fall naohgewiesene, konzentriscbe Verengerung des 
Kuppelendes der bftutigen Sebneoke. 

Eine Ektasie eines bftutigen Abscbnittes wurde zweimal 
beobacbtet: In Fall II und IV fand sich eine bedeutende 
VergrQfierung des Ductus und Sacous endolymphaticus. Diese 
Veranderung Ififit sicb wobl als kongenitale aufTasseUf docb 
wftre aucb die Erklftrung, wonach die Ektasie postembryonal, 
durcb abnorme Zirkulations- und Druckverbftltnisse im Laby- 
rintb entstanden ist, nicht von der Hand zu weisen. 

Die Verdickung der Basilarmembran (Fall I und II) ist als 
kongenitale Verftnderung anzuseben, am ehesten als Hemmungs- 
bildung, da bekanntermafien die Basilarmembran des Embryo 
dicker ist und postembryonal mit dem Eintritte der Funktion 
des Geb5rorgans (vielleiebt aus einer stftrkeren Spannung fol- 
gend) eine Verdtinnung erfftbrt. 

In der Anordnung des normalen Labyrinthpigments er- 
wiesen sicb 2 der untersucbten FftUe (Fall 1 und IV) obne Ver- 
anderung, nur in einem Fall feblte das Labyrintbpigment voll- 
stftndig (Fall II). In Fall III war das Pigment besonders an 
der Macula sacculi angebftuft, wftbrend die Stria vascularis voll- 
kommen pigmentfrei getroffen wurde. 

Das Gebirn erwies sicb in den 4 untersucbten KretinfftUen 
frei von krankhaften Verftnderungen : die Kerne und Wurzeln, 
sowie die zentrale Verzweigung des Octavus sind normal, die 
Seblftferinde zeigt normale Struktur. Im Hirnbefund, wie in 
maneben anderen Einzelbefunden, lassen somit die 4 Kretinen 
eine tJbereinstimmung mit vielen Fallen nicht kretiniscber Taub- 
heit erkennen. Der normale Hirnbefund zeigt aucb, daB die 
Horstorungen der Kretinen auf eine Erkrankung des 
peripheren Sinnesorganes zuriickzuftthren sind- 
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daB endlich die 4 von mir nntersuchten FSlWq nichts mit Idiotismus 
zti tnn baben. Es mag dies besonders bemerkt werden, da einige 
anatomisch nntersucbte ^Eretinf&lle^ der Literatur (woranf ich in 
der Einleitung hinwies) richtiger den ziemlich haufigen "C^ber- 
gangsformen von Kretismus und Idiotie zuznrechnen oder vollends 
als Idioten anznsehen sind. 

Die Zeit des ersten Anftretens der an den 6eh5rorganen 
der 4 untersuehten Kretinen gefundenen Verfinderungen anlangend, 
ist Folgendes zn sagen: Am weitesten in die Embryonalzeit 
reicht wobl die allerdings geringe Hypoplasie des Oetavns, die 
mangelbafte Gliederung des Ganglion spirale und die urn- 
sehriebene Verkleinerung einzelner, hSutiger Abschnitte zuriiek. 
Die an der Mittelohrsebleimbaut und an den Fensternischen ge- 
fundenen Verd^nderungen kdnnten als rein postembryonale 
gedeutet werden: Danach mdfite man annebmen, da6 am Nen- 
geborenen sicb die gewohnlichen Kesorptionsvorgftnge an der 
Mittelobrschleimbaut und den Schleimhautpoistern des Mittel- 
obres eingestellt baben und daB erst spS^ter mit dero Auf- 
treten der tlbrigen kretinischen Symptome ^) die myxomatose Yer- 
dickung der Paukenschleimhaut und die Flillung (Verodung) 
der Fensternischen sicb einstellen. Doch ist nicht ausgesoblossen, 
pali in anderen Fallen (dies gilt besonders flir Faile, in Wwlehen 
das nengeborene Kind bereits alle aufieren Zeicben des 
Kretinen aufweist und schwerer Kretinismus vorliegt [s. Fall II, 
S. 78]), die Mittelohrveranderungen dadurch zustande komnaen, 
dafi die Resorptionsvorgange an den Sebleimhautpolstem des 
Mittelobrs nur unvollstandig vor sicb geben und die VerdickuDc: 
der Paukenscbleimbaut und Verodung der Fensternischen ale 
dauernde Zeicben der unvollstandigen Besorption des em* 
bryonalen Mesodermgewebes des Mittelobrs besteben bleiben. 

Uber die Zeit des ersten Auftretens der histologischen 
Veranderungen am Cortiscben Organ, an der Crista spiralis, aa 
der Stria vascularis und am Ligamentum spirale lassen sick 
nur Vermutungen auliern. Nach den Befunden bei nicht- 
kretinischen Taubstummen und an jungen Tieren mit kongeni- 
talen Labyrinthanomalien sind die Veranderungen der Stria 
vascularis als intraembryonale, u. zw. sogar als sebr frtthzeitig: 

1) Zumal in den FalleDy in welchen das Kind normal zur Welt kommt 
sich zunftcbst normal entwickelt und erst spSlter nicht selten im Anschlofi 
an eine akute Infektionskrankeit, die Zeicben von Kretinismus hervortreten, 
und sich das Kind zum Kretin entwickelt (s. Fall lY, S. 117). 
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aufgetretene anzusehen. Die Yeranderangen an der Papilla 
basilaris, an der Crista spiralis und am Ligamentum spirale 
gehoren einer spateren embryonalen Epoehe an, doch ist naeh 
den Befunden bei spat erworbener, degenerativer Labyrinth- 
atrophic nieht ansznsohliefieny da6 die Degeoationen postem- 
bryonal erst nacb Eintritt der Fanktion beziehungsweise za der 
Zeit, zn weleher sich normalerweise die Fanktion einstellen 
soUte, znr Ent wicklung kommen. 

Vongrofier Bedentung ist der Befund der kongeni- 
talen, pathologischenEno6h;enherde.}IhrNa6hweisbei dem 
Hundekretin und ihre Lokalisation, die Tatsaehe, daD sie sioh an 
dem Kretinen III beiderseits gefunden haben, sprechen daffir, 
dafi sie wenigstens in ihrer Anlage als kongenitale dVeranerung 
gefafit werden mQssen. Diese Tatsaehen sind im Verein mit den 
von Lindt, Manasse, Politzer und dem Autor anderweitig 
mitgeteilten Befunden geeignet, auch die Otosklerose als eine 
kongenitale Erkrankung erscheinen zu lassen. 

Die endolymphatisehen Verklebungen der W&nde des 
hHutigen Schneokenkanales und die Obliteration des hftutigen 
Schneckenkanals diirften als sp£Lt einsetzende kongenitale oder 
postembryonal erworbene Veranderungen zu deuten sein. 

Als erworbene Yer&nderung ist wohl auch die Aufhebung 
des endolymphatisehen Lumens zu deuteo, soweit die membra- 
n5sen WHnde gegenseitig bis zur flachenhaften Bertthrung ge- 
ndihert sind, aber nioht bindegewebig aneinander fixiert er- 
scheinen (Fall I). Vielleicht handelt es sieh gerade bei dieser 
Yerftnderung um keine bleibende, und mdglioherweise konnte 
durch eine Besserung der Zirkulationsverhaltnisse im Labyrinth, 
vor allem duroh ein Ansteigen des endolymphatisehen Druckes, die 
Wegsamkeit der h§.utigen Eanfile wieder hergestellt werden. 



Es erUbrigt nooh die Frage, welche unter den besehriebenen 
anatomiscben YerSnderungen des Gehororganes durch Thyreodin- 
behandlung gQnstig beeinflufit werden konnten. In erster Linie ist 
bierbei auf den Mittelohrbefund zu verweisen. Es ist sehr wohl 
denkbar, daii, d.hnlieh den Schleimhautver&nderungen an anderen 
Korperregionen, unter der Thyreoidinmedikation auch die myxo- 
matose Sohwellung der Mittelohrschleimhaut zurUekgeht und hie- 
duroh ein bedeutendesSehalleitungshindernis beseitigt wird. So 
kdnnte auch die Nische des Yorhoffensters wieder frei werden. 
Ob die Nisehe desSchneokenfensters wieder wegsam werden kann. 
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mufi dahingestellt bleiben. Hier wilrde es sioh nicht nar um das 
Abschwellen der myxomatosen Schleimbant bandeln, sondem es 
ware auch die vollstandige Resorption des Bindegewebes, Fett- 
gewebes nnd der eventnellen Enocbenb&Ikeben, dnrch welehe 
dieNische des Schneckenfensters eingeengt^) oder ausgefllllt wird, 
Dotig. Zur Erreicbung normaler yerbd>Itnisse wiirde aber in den 
meisten Fallen anch dies noeh niebt ausreieben. Die Membrana 
tympani secundaria miiOte dtinner werden nnd das Epitbel der 
Scbieimbant des Mittelobrs sicb anf sie fortsetzen. 

Die Labyrintbveranderungen anlangend, ware es vora theo- 
retiscben Standpnnkt denkbar, dafi nnter dem EinflnO des 
Thyreoidins das perilympbatiscbe Gewebe reicblicber wird nnd 
an Masse znnimmt. Dies ware vor allem in der Scbneeke von 
groBer Bedeutung, wo dnreb Zunabme der Fasermenge des 
Ligamentum spirale nnd der bindegewebigen (perilympbatiscben) 
Anteiie der Crista spiralis sich - bessere Spannnngsverbftltnisse 
und hierdureh vielleicbt eine Verdtinnung und eine bessere 
SebwiDgnngsfahigkeit der Membrana basilaris ergeben kSnnten. 
Desgleicben ist die M5gliobkeit nicbt ansgescblossen, daB die 
Aufhebnng der endolymphatiscben Lnmina, so weit sie nnr 
dureb das Zasammensinken und die gegenseitige Ann'^berung 
der bautigen W§,nde verursaebt ist und soweit die bautigen Wfinde 
in ibrer patbologiscben Lage wederdurebExsudatmassen, noeb durch 
bindegewebige AdhS,sionen festgebalten werden, beseitigt wird und 
die hftutigen KaD§.le wieder ibre normale Querscbnittsform erlangen. 
Durch das Thyreoidin werden die Zirkulationsverhftltnisse im 
ganzen Korper des Eretins in bervorragender Weise beeinflufit, 
und die Herstellung normaler Lympbstromungs- und normaler 
Druokverb&ltnisse im Labyrinth konnte dazu f&hren, daB die 
aneinander gesunkenen hd^utigen WHnde wieder in ibre nor- 
male Lage zurtickkebren^ und sich auch die normale Spannung 
dieser Wandteile wieder herstellt. Ffir die Ansiobt, daB tat- 
sSlchlieh abnorme Druckverbaltnisse im Labyrinth bestehen, 
sobeint mir vor allem der Befund von Fall II zu spreehen, 
in welch em im Labyrinthraum selbst der h§.utige Schnecken- 
kanal infolge Uberwiegen des perilympbatiscben Druoke eine um- 
schriebene Verengerung oder Obliteration zeigt, wahrend der 
Ductus und der Saccus endolymphaticus ektatisch erweitert sind. 

Das Gortische Organ des Hundekretins enthielt an vielen 



1) Einen solchen Befund erhob auch Fr e y in einem Fall von Anenzephalie. 
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Stellen, an welohen das Lumen des hd>ntigen Schneckenkanals 
aufgehoben war (so weit bier der histologiscbe Befand eine 
sicbere Entscbeidnng znl&6t), alle Zellelemente, die siob in 
einem normalen Cortiscben Organ finden. Die Zellen waren je- 
docb dnrcbans aneinandergelagert und die regeIm§,Bigen Zell- 
zwiscbenr3.nme, die Eanalsysteme des Cortiscben Organs 
(Cortiseber Raum, Nnelseber Raum, Spaltrftume an den &uBeren 
Haarzellen und am Hensensehen Bogen) feblten. Es erscbeint 
nun nicbt ausgesobiossen, dafi, sofern unter der Tbyreoidinwirkung 
das Lumen des endolympbatiseben Eanals wieder bergestellt 
wird und der Ductus coeblearis seine normale Querscbnittsform 
erreicbty siob auob das Cortiscbe Organ sozusagen aufricbtet, die 
Bcbon vorbandenen Sinnes- und StUtzzellen in ihre normale Lage 
rtleken und sicb in der Papilla basilaris die Eanalsysteme, deren 
^estand ftir eine normale Funktion des Sinnesorgans unerl&filicb 
ist, wieder berstellen. 

Dagegen ist nicbt abzuseben, dafi durcb die Tbyreoidin- 
ffttterung eingreifende, zellige Veranderungeu am Gebororgan be- 
seitigt Oder aucb nur einigermaBen tberapeutiscb beeinfluBt werden. 
An einen Wiederersatz von Sinneszellen an den Nervenendstellen 
des GebSrorgans ist nicbt zu denken. Der hypoplastiscbe Nerv, 
das bypoplastisebe Ganglion oder das nicbt genflgend ge- 
gliederte Ganglion spirale bleiben unverandert. Aucb Obli- 
terationen des bS^utigen Labyrintbs bleiben unverd^ndert be- 
steben, sobald einmal die aneinanderliegenden b§,utigen Wtode 
durcb Exsndatmassen miteinander verklebt oder durcb Binde- 
gewebsziige aneinander fixiert sind. Die Bildungsanomalien der 
Stria vascularis, der Membrana tectoria, die kongenitalen Defekte 
der Sttltz- und Sinneszellen, die kongenitalen Deformitd,ten der Eu- 
pula und der Statolitbenmembran, die kongenitale Lflckenbildung 
in der Scbneckenspindel bleiben sicber unverandert bestehen. 

Die Frage, ob die ostitiscben Enoebenherde einer tbera- 
pentiscben EinwirkuDg zugS.nglicb sind, muB wobl gleicbfalls 
vemeint werden, wenigstens batte die von verscbiedenen 
Seiten vorgenommene Tbyreoidinbebandlung der Otosklerose, 
bei der abnlicbe Enocbenveranderungen zu finden sind, aucb 
nicbt den geringsten Erfolg zu verzeicbnen. 

Nacb all dem Gesagten ware vom theoretischen Standpunkt 
liber die tberapeutiscbe Beeinflussung der kretinischen Ver- 
anderungen des Gebororgans folgendes zu sagen: 

1. Ist die Obrerkrankung nur durch ein Schalleitungs- 
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bindernis gegeben, so kann unter der Yoranssetzuug, daB die 
myxomatose Yerdickung der Paukensehleimhaat nnter der Thyre- 
oidinbehaiidlang Yoll8td.ndig sehwiadet, nnd die Region der beiden 
Labyriiitbfenster anatomiseh wieder volikommen normal wird, vdllige 
Heilang erzielt werden. Der Heileffekt wird dureh Behandlang 
des Nasenrachentrakts, dnreh Entfernung der Rachenmandel uiid 
dureh physikalisohe Mittelohrbehandlang gefordert werden. 

2. Fin den sioh neben den Zeiehen des Schalleitungshindernis 
an einem schwerhdrigen Eretin die Symptome pathologiseker 

VerSndernngen im seballperzipierenden Apparat, so ist von 
einer Tliyreoidinbehandlung eine Besserung^ jedoch keine voU- 
st^ndige Behebang des Ohrleidens zu erwarten. 

3. Die Taubbeit derEretinen l&fitnach den aufgefandenen 
anatomisohen Veranderungen des Gebororgans keinerlei thera- 
peutisehe Beeinflassung erwarten. 

Ausflihrliches dartlber wird im klinischen Teil der Arbeit 
mitgeteilt werden. 

Wien, 1. Juli 1908. 



Zeiehen- nnd Figurenerklarung. 

Csp «» Crista spiralis. 

Gu ^ Cupula terminalis. 

Gy » Cysterna perilymphatica vestibuli- 

DCv = Ductus cochlearis des Vorhofteiles 

Dci =^ t. ^ der Basalwindung. 

Dc2 «= « n n Mittel „ 

Dcc -= )» „ ,j Spitzenwindung. 

Qgp = Ganglion spirale. 

H » Helikotrema. 

Lspo =» Lammina spiralis ossea. 

Lsp =^ Ligamentum spirale. 

Mai «» Meatus acusticus internus 

Mb = Mcmbrana basilaris. 

Mt » Membrana tectoria Cortii. 

Mts = Membrana tympani secundaria. 

Mu »» Macula utriculi. 

Mv 8» Membrana vestibularis. 

Nai »= Nervus ampuUaris inferior. 

Nc ^^ ,1 cocbleaeL 

Nua »= „ utriculo — ampullaris. 

Nvu «» ,. facialis. 

0,0 = pathologische Knochenherde. 

Pb «» Papilla basilaris. 

Pf = Pfeiler oder PfeUerreste. 

s IB Septum im hautigen Scbneckenkanal. 

Sspe = Sulcus spiralis externus. 

Sspi "» Sulcus spiralis internus. 

Stv. » Scala tympani des Vorhofteiles. 

Sti » „ „ der Basalwindung. 

St.2= „ „ M Mittel „ 

Stc.= „ M , Spitzen „ 
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Sta »s Stapes. 

Stv sK stria yascularis. 

Svv. = Scala vstibuli des Vorhofteiles. 

Svi = ,, „ der Basal windang 

Svg — f/ »» " Mittel „ 

Sv =» ,, ,. „ Spitzen „ 

Ty as tympanale Belegschicht. 
U = Utriculus. 

Tafel II. 

Fig. 1, Eretin, Hund, rechte Seite Radialschnitt durch die Basalwin- 
dung, Verklebung der Membrana yestibularis mit der Papilla basilaris. 
Yerddung der Kanalssysteme des Cortiscben Orjtans, Verscbm&leruiig (Atrophie) 
der Stria vascularis, bcrabgesunkese Membrana tectoria, geringe Atropbie 
des Ganglion spirale. Hdmalaun-EosiD, Zo.M, Objektiv 3, Tubuslfinge 17,5 cm, 

Figur 2, Kretin, Hund, Imke Seite. Radialschnitt durcb den unteren 
Teil der Basaiwindung. Obliteration des Ductus cocblearis durch Absinken 
der Yestibularmembran auf die Aufien-unddie Basalwand. Atrophie und Ver- 
scbm&lerung der Stria vascularis. Defekt der Sinneszellen bei erhaltenen 
Pfeilern, Membrana tectoria im Sulcus spiralis internus,HamaIaun-£osin. Zo. 
Objektiv 2, Tubusl&nge 17,5 cm. 

Figur 3. Kretin. Hund, rechte Seite, Radialschnitt durch die 2. Win- 
dung (von der Basis an gerechnet), Atrophie der Stria vascularis und der 
Crista spiralis. Defekt der Sinneszellen in der Papille bei erhaltenen Pfeilern 
(a), Yerddung des hautigen Schneckenkanals wie in Figur 2. Hamalaun-Eosin, 
Zo , Objektiv 2, Tubuslange 17.5 cm, 

Figur 4. Kretin, Hund, linke Seite Radialschnitt dnrch die dritte Win- 
dung (von der Basis an gerechnet), bedeutende Atrophie der Papilla basilaris. 
komplette degenerative Atrophie der Stria vascularis, Obliteration des h&u- 
tigen Schneckenkanals. Membrana tectoria im Sulcus spiralis internus. 
Hamalaun-£osin, Zo., Objektiv 2, Tubuslange 17,5 cm. 

Figur 5. Kretin, Fall II, rechte Seite. Radialschnitt durcb den oberen 
Teil der Basaiwindung, spaltfdrmige Yerengerung und Septenbiidung (s) im 
Mutigen Schneckenkanal, vollkommene Atrophie der Papilla basilaris, Ab- 
kapselung der Membrana tectoria, abnorme Knochenleisten der Schnecken- 
kapsel entsprecbend der Insertion des Ligamentum spirale (a). Hamalaun- 
eosin. Zo., Objektiv 1, Tubuslange 15 cm, Zeichentisch in 13 cm Hohe. 

Figur (). Kretin, Fall 11, linke Seite, Radialschnitt durch den oberen Teil der 
Basaiwindung, spaltfOrmige Yerengerung des Schneckenkanales, hochgradige 
Degeneration des Ligamentum spirale, der Papilla basilaris und der Crista 
spiralis, abgekapselte Membrana tectoria, Yerschmalerung und Degeneration 
der Stria vascularis. H&malaun-Eosin, Zo., Objektiv 2, Tubnsl&nge 15 cm. 

Fig. 7. Kretin, Fall II, linke Seite. Radialschnitt durch die Mittel- 
windung, spaltfdrmige Yerengerung des Schneckenkanals, komplete Atrophie 
der Sttitzzellen der Papilla basilaris und der Epitbelicn der Umgebung der 
Papille. Abkapselung der Membrana tectoria, degenerative Yerschmalerung 
der Stria vascularis. H&malaun-Eosin, Zo., Objektiv 2, Tubusl&nge 15 cm. 

Fig. 8. Kretin, Fall 11, linke Seite. Radialschnitt durch die Spitzen- 
windung, vollkommener Defekt der Papilla basilaris bei hochgradiger Yer- 
dickung des axialen Teiles (a) und Yerdickung des periphercn Anteiles der 
Membrana basilaris (b), degenerative Atrophie der Stria vascularis und der 
^lembrana tectoria. Die Papilla basilaris (Pb) stellt einen Hachen kleinen 
HQgel dar, der knapp am Sulcus spiralis internus gclc^cn ist und keine Zellkerne 
Oder Zeli^enzen erkcnnen lai^t. Diedegenerierte Stria vascularis reicht entlang 
dem Ligamentum spirale Ubcr den oberen Winkel des hautigen Schneckenkanals 
nach aufw&rts (c) H&malaun-Eosin, Zo , Objektiv 2, Tubus- l&nge 15 cm. 

Tafel III. 

Fig. 9. Kretin, Fall II. rechte Seite, Radialschnitt durch die Spitzen- 
windung; hochgradige Atrophie der Stria vascularis, des Ligamentum spirale 

1) Zeichenokular von Leitz. 
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und der Membrana tectoria, Yollst&ndiger Defekt s&mtlicher Sinnes- aud 
Stdtzzellen des Gortischen Organs. Hamalaun-Kosin. Zo., Objektiy 3, Tubus- 
l&nge 1(5 cm. 

Fig. 10. Kretin, Fall II, rechte Seite. Radialscbnitt durch die Mittel- 
windunor, axialer Winkel des Schneckenkanals. Kudiment der Papilla basi- 
laris, die aus unregelmdfiig zusammengesetzten StQtzzellen besteht (a), die 
einen homogenen, kegelfdrmigen, augenscheinlich nur aus Grundsubstanz be- 
stehonden Htigel (b) tormieren. Die peschrumpfte Cortiscbe Membran steht 
luit der Papilla basilaris in kontinnierlichem Zusammenhang. U&malaan- 
Eosin, Zo., Objektiv 4, Tubusl&nge 17,5 cm. 

Figur 11, Kretin, Fall II, linke Seite, Radialscbnitt durch das Gang- 
lion spirale der Basalwlndung. Atropbie des Ganglion mit Bildang 
einer dicbten. aus zirkni&ren BindegewebszQgen bestehenden Ganglienkapsd 
(a). iiamalaun-Eosln, Zo., Objektiv 2, Tubusl&nge 17,5 cm. 

Figur 12. Kretin, Fall 111, rechte Seite. Querschnitt durch die Cupola 
terminalis der lateralen AmpuUe. Markscheidenf&rbung nach Kulschitzky, 
Zo., Objektiv 4, Tubusl&nge 17,5 cm. 

Figur 13. Eretin, Fall III, rechte Seite, Frontalscbnitt durch den V^or- 
hof in der Region des Steigbdgels und des ^chneckenfensters, L&ngsschnitt 
durch den Utriculus, Nische des runden Fensters durch Bindegewebe und 
Fettgewebe ausgefdllt (f) Scala tympani bis anf nnwesentliche Gerinnsel frei. 
Verkleinerung des Utriculus, aufi'allende Substanzarmut des perilympbatischen 
Gewebes. U&malaun-£osin, Zo , Objektiv 1, Tubusl&nge 15 cm, Tisch in 
13 cm Hdhe. 

Figur 14. Eretin, Fall III, rechte Seite. Schnitt durch die kndchenie 
Schneckenkapsel, in den Windungszfigen der Schnecke normaler Knochea 
(a) mit reichhchen Enorpelinseln : in der Peripherie (entsprecbend der oberen 
Fl&cbe des Felsenbeines) ostitischer Enocben vom Typus der bei Otosklerose 
gefnndenen Enochenherde (o), scharfe Abgrenzung zwischen normalem und 
pathologiscbemEnocben, typische starkeVaskulasierung (v)und Yerdichtung 
der Grundsubstanz des pathologischen Enochens. H&malaun-Eosin, Zo., 
Objektiv la, Tubuslange 18 cm. 

Figur 15. Eretin, Fall HI, rechte Seite, Axialschnitt durch die Schnecke 
am Tractus spiralis foraminosus, Einengung des Tractus durch Enocben- 
wucherung (b, b), ostitische, stark vaskularisierte Enochenherde (o) in der 
Basis des Modiolus. H&malaun-Eosin, Zo., Objektiv la, Tubud&nge 15 cm. 

Figur 16, Eretin, Fall III, rechte Seite, Radialscbnitt durch die Basal- 
windung, topographisches Yerhaltnis des pathologischen Enochenherdea (oo) 
zum normalen Enocben der Labyrinthkapsel, im letzteren reichliche Knorpel- 
inseln (a). H&malaun-Eosin, Zo., Objektiv la, Tubusl&nge 15 cm. 

Tatel IV. 

Figur 17. Eretin, Fall III, rechte Seite. Seitlicher Yertikalachnitt 
durch den inneren Gehorgang, durch den Tractus spiralis foraminoaaa und 
die Basalwlndung. Ausgedehnter Enochenherd vom Typus der stark vas- 
kularisierten Enochenherde in der Tiefe des inneren Gehdrganges, 
am Tracctus spiralis foramiosus und in der Basis des Modiolus (a) 
Ein zweiter Enochenherd (b) entsprechend der oberen Felsenbeinfl&cbe aber 
dem Scheitel der Basalwlndung. H&malaun-Eosin, Zo., Objektiv la, Tubus- 
lange 15 cm. 

Fig. 18. Eretin, Fall III, rechte Seite, Yertikalschnitt durch die Schnecke 
nahe der Achse, die rechte Seite der Abbildung entspricht wie im Schnitte 
der Figur 17 und 19, dem oberen, die linke Seite dem unteren Tell des 
Felsenbeins. Atropbie der PapUia basilaris in s&mtlichen Windongeo, 
Einengung des Tractus spiralis torauiinosus durch pathologische Enochen- 
wucherungen (a a), ostitischer Enochenherd im Modiolus der Schnecke ent- 
sprechend der Basalwlndung (b b). Hamalaun-Kosin, Zo., Objektiv la, Tubos- 
lange 15 cm. 

Figur 19. Eretin, Fall III, linke Seite, Radialschnitt durch den Yor- 
hofabschnitt des Schneckenkanals, groBe Hohlraume (a a) und ein ostitischer 

1) Fiir die Figuren 13—35 gilt die Angabe, dal3 sich der Zeichentisch 
in 13 cm Hohe beiunden hat. 
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Enochenherd (b) entsprecbend der Insertionsstelle der Lamina spiralis ossea, 
' Atropbie der Papilla basilaris, dflnnes Septum (c) in der Scala tympanl 
(St) H&malaan-Eosin, Zo., Objektiv 1, Tubuslftnge 17,5 cm. 

Tafel V. 

Figur 27, Kretin, Fall HI, recbte Seite, Radialscbnitt durcb den oberen 
Tell der Basalwindong, Atropbie der Papilla basilaris des Ligamentum spirale 
and des Ganglion spirale mit Bildung zweier Hoblr&iime urn die in das 
Ganglion eintretenden region&ren Bflndel des Scbneckennerven (Nc), H&ma- 
laun-£osin, Zo., Objektiv la, Tabusl&nge 17,5 cm. 

Figur 21. Kretin, Fall III, linke Seite Radialscbnitt durcb den unteren 
Tail der fiasalwindung, Atropbie des Ligamentum spirale und des Cortiscben 
Organes, Lllckenbildnng im Modiolus, in der Region der Insertion der 
Lamina spiralis ossea, H&malaun-Eosin, Zo., Objektiv la, Tubusl&nge 17 cm. 

Figur 22. Kretin, Fall III, linke Seite. Radialscbnitt durcb den mitt- 
leren TeU der Basalwindung. Atropbie des Cortiscben Organs und des Gang- 
lion spirale, Hohlraumbildung im Modiolus. Hftmalaun-Bosin Zo., Objek- 
tiv la, Tubusl&nge 17,5 cm. 

Figur 23, Kretin, Fall III, linke Seite, Radialscbnitt durcb den Vor- 
bofteil des Scbneckenkanals, Atropbie der Papilla basilaris, der ostitiscbe 
Enocbenberd im Modiolus reicbt knapp bis an den Abgang der Lamina 
spiralis ossea, Atropbie und Hoblraumbildung am Ganglion spirale (Gsp.) 
H&malaun-Eosin, Zo., Objektiv la, Tubuslftnge 17,5 cm. 

Figur 24. Kretin, Fall III, linke Seite, Radialscbnitt durcb den Ductus 
cochlearis der Mittelwindung. degenerative Atropbie der Papilla basilaris 
Yerscbm&lerung und Degeneration der Stria vascularis (Stv). Hftmalaun- 
Eosin, Zo., Objektiv 3, Tubusl&nge 17,5 cm. 

Figur 25, Kretin Fall III, recbte Seite, Radialscbnitt durcb den Ductus 
cochlearis des oberen Teiles der Mittelwindung, bocbgradige Atropbie des Liga- 
mentum spirale, der Papilla basilaris cocbleae und der Stria vascularis mit Ver- 
6dang des axialen Winkels des Scbneckenkanals und Yerstreicb^n des Sulcus 
spiralis externus und intemns. H&malaun-Eosin, Zo., Objektiv 3,Tubuslftnge 20 cm. 

Tafel VI. 

Figur 26, Kretin, Fall III, linke Seite. Radialscbnitt durcb den Ductus 
cochlearis des oberen Teiles der Mittelwindung, m&Bige Atropbie des Liga- 
mentum spirale, degenerative Atropbie der Papilla basilaris mit ganzlicbem 
Schwund der Sinneszellen bei erhaltenem Pfeilerrudiment, die stark verdickte 
Membrana tectoria stebt mit dem Rudiment der Papilla basilaris in fl&chen- 
hsfter Yerbindung. Atropbiscbe Verflacbungder Crista spiralis, Yerscbm&lerung 
and degenerative Atropbie der Stria vascularis. Hamalaun-£osin, Zo , Ob- 
jektiv 3, Tubuslftnge 17,5 cm. 

Figur 27, Kretin, Fall III, linke Seite, Radialscbnitt durcb die Mittel- 
windung, LQckenbildung (a. a.) im Modiolus, Atropbie des Ganglion spirale 
mit Vermebrung des Bindegewebes des Ganglion und Auftreten gerftumiger 
LUcken, degenerative Atropbie der Papilla basilaris ftbnlicb der Figur 26; 
regionftre Bflndel des Nervus cocbleae in ibrem Verlaufe zwiscben den 
beiden Blftttern der Lamina spiralis ossea unverftndert. Hftmalaun-Eosin, Zo., 
Objektiv 3, Tubuslftnge 15 cm. 

Figur 28. Kretin, Fall 111, recbte Seite, Radialscbnitt durcb den Ductus 
cochlearis der Mittelwindung, bocbgradige Atropbie der Papilla basilaris. De- 
generation des Ligamentum spirale und der Stria vascularis ; breiter, flftcben- 
hafter Zusammenbang der Membrana tectoria und der Papilla basilaris, ver- 
stricbener Sulcus spiralis externus, Verschmalerung und Degeneration der 
Stria vascularis. Hftmalaun-Eosin, Zo., Objektiv 3, Tubuslftnge 15 cm. 

Fignr 29 bis 32, Kretin, Fall 111, (Figg. 2\) und 30 recbte Seite, Figg. 
31 und 32 linke Seite) Radialscbnitt durcb das Cortiscbe Organ (Figg. 29 
und 32 Mittelwindung, Figg. 30 und 31 Spitzenwindung), Degeneration der 
papilla basilaris mit vollstftndigem Schwund der Pfeiler- und Haarzellen, 
Ver6duag der kanalartigen. Hoblraume der Papilla basilaris und Ersatz der 
charakteristischen Stiitzzellen durch unregelmftfiig Ubereinander gescbicbtete, 
polygonale EpitbelzelJen, der Sulcus spiralis internus und das ibn beklei- 
tende Epithel ist erbalten, docb ist er entbprecbend der Atropbie der Crista 
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spiralis iFigur 31 ond 3^i niedriger aU const. Vereinzelte, kn^ 
hontogene Korper im Sulcus npirBlis internus iFignr ^2a,), tympanale tWe 
schicbte sehr ^tuk eatnickelt iFigg. 29, ill), tbcrall ist die breitc,Ui» 
hafte VerlAtuDg der Membrana tcctntia nit dem Rudiment der Papilla buila 
kuffalleod. Sulcus spiralis externus verBtricben. Sulcusepitbel Diir rndimeia 
erhalCen, H&iualaun-EoBin, Zo-, Objektiv 5: (FIgg. 2U und 3u} ObjeiHi'l 
(Figg. 31 und 3% Tubuslange 17,5 cm. 

Tafel VII. 

Figur 33. Kretin, Fall HI, recbte Seite, Radialscbnitt durcb dai Co 
tiscbe Organ der Mitlelwindung. Deueneration dtir Papilla ba£ilariH(Pb,FI 
fl&chenhafter Zusara men hang der Membrana tectoria und der Papilla ' 
H^Usalaun-Easin. Zo., Ubjekti* 4, Tubusl^iige IT, 5 cm. 

Figur 34. Kretin. Fall HI, linke Seltc, RadialschniCC durch du Cot^ 
scbe Organ der Mittelwindung, degenerative Atropfaie der Papilla builvi 
mit FfeilerreBten (bi, tlicbenb after Zasammenbang der Membrana OOm 
mit dem PapiUennidimcnt. Atraphie der Crista EpiraliB, kugdffirair 
K6rpcr|ai im Sulcus spiralis internus. H&malauQ'Eoain, Zo , Objektiv t" 

i'igur 35. Kretin, Fall III, recbte Seite, vertikaler AxialschniU 
die SpitzcDwindnng und das Helikotrema, vollkommene Atrophie dert 
nnd StUtzzellcD des Cortiscben Orfrans und der Criota spiralis ;faochgradiiie,'r 

generative Atraphie des Ligamentum Bpirale und der IStria vascularis "' 
Lun-Eosin, Zo., Objektiv 5, Tubudinge 17, & cm. 

Figur 36, Krelin, Fall IV, recbte Seite, Lanjisechiiitt durcb die SaOt 
der Schneckcn fens Cers, die Tollst&ndig von Fettgewebe la) und liindegenli 
ert'QlIt iat b. -^ Epithel der Paukenachleimhaut. IlamalaEin-Eosin, Zd, l> 
jektiv 1, TubuBllnge 15 cm. 

Figur 3T. Krelin. Fall IV, Radialachnilt durch daa ohere EndeJt 
BasalvinduDg, Degeneration der Papilla batiilariH, fl&cheahafte Verkleht* 
der Membrana tectoria mit der Oberfl£icbe der Papille, und der Vestibi' 
menbran mi,t der Membrana tectoria und der Papille, blaurot nef&rbtss 
eudat le)im lateralen Teil dea bedeutend verengten Schnneckenkanals 
generation der Stria vaacularis mit Bildung groGer Pigment Bchollen. scW 
begcenzle VerfitiEBiguD)!gherde (a, b) im Lig amentum spirale. H&malaun-Eoiii 
Zo., Objektiv 3, Tubualange n cm. 

Figur 3S. Kretin, Fall IV, linke Seite. Radialschnitt durch den 
Teil der Basalninduog, hocbgradige Degueratlou des Liganentum i,- 
und der Stria vascularis, ein steil gestelltes Pfeilerpaar |al in der im li^fi 
degeoerierten Papilla besilaris. Atcopbie der Crista spiralis, Sulcus spw 
intemus fast verstrichen. die Membrana tectoria in ihn herabgesonkeD Hi 
fl&chenhaft einerseits mit der Papilla basilarla, audererseits in ganiter Ij<| 
mit der Membrana vestibularis Tereinigt. U^nalaun-Eosin, Zo., ObjekUt 
Tubuslange 17,5 cm, 

Figur ;<9. Kretin, Fall IV, linke Seite. Radialschnitt durch die Hitld' 
win dung, Pfeilerrudiment la} in der Papilla basil aris, Vers chmaler ' "^ 

vascularis, Degeneration des Ligamentum spirale, flacbenhaft<. 
der Membrana tectoria mit der Membrana vestibularis und der Pauilla 1# 
laris bei gut urhalteuem Sulcus spiralis intemus. Prominentia spiralis m 
die entsprecbenden Epithelzellreiben gut crhaltcn. Hamalaiin-Eosio, Zi- 
Obiektiv 3, Tubualange 17 cm. 

Tafel VUl. 

Figur 40. Kretin, Fall IV, linke Seite, Radialscbnitt durch die Bui 
wiadungnahedemVorhofabschnittVerOduogdealateraleiiTeilesdeaSchneti* 
kanals |al durcb VerlCtuug der Membrana vestibularis rait der AuQaomii 
degenerative Atropbie der Papilla basilflria mit erhaltenem Pfeilerrudimenllkt 
Membrana tectoria in ganzer Ausdehnung der Vestibularmembran u? 
schloBsen obne Zusammenfaang mit dem Papi Hen rudiment, tytnpanale Bs[ 
schicbte stark entwickelt, Hamalaun-Eosin, Zo., Objektiv 2, Tubusl&nge 17 

Figur 41. Kretin. Tafel IV, rechle Seite, Radialschnitt durch J" 
Ductus cochlearis der Spitzen win dung, Veracbmalerung der Stria vascoltn* 
fliLchenhafte Verklebung der Membrana tectoria mit der Membrana 
laris und der Papilla basilarie, in der letzteien Pfeilerrudimente (a). 
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spiralis internns fast Terstricbeni Degeneration des Ligamentum spirale. H&- 
malann-fiosin, Objektiv 1 a, Tnbusl&nge 17,5 cm. 

Figur 42. Kretin, Fall lY, recbte Sdte, Radialscbnltt dnrcb die Stria 
vascularis der Mittelwindung, Stria abgeflacbt, gegen das endolympbatiscbe 
Lumen uneben, sie ceigt aofierdem cystenartige, kleine Hoblr&ume, die kugel^ 
nnd scbollenfOrmige, bellere nnd danklere, bomogene K6rper enthalten. 
Hamalaan-Eosin, Zo., Objektiv la, Tubasl&nge 17,5 cm. 

Figur 43. Kretin, Tafel lY. linke Seite. Stark verdickte, yordere Wand 
des Utriculus ( 1 1 ), die Yerdickung ist durcb sklerotiscbes Bindegewebe and durch 
Knocben Terarsacht. H&malaun-£o8in, Zo., Objektiv4, Tubusl&nge 17,5 cm. 

Figur 44. Kretin, Fall lY, recbte Seite. radialer Axialscbnitt durch 
die Basalwindung. Das Lumen des b&utigen Scbneckenkanals erscbeint bis 
auf die Region des Sulcus spiralis intemus aufgeboben, Crista spiralis be- 
deutend niedriger als in der Korm, Papilla basilaris degeneriert mit erbal- 
tenen Pfeilerresten (Pf) Degeneration und reicblicbe Plgmentierung der 
Stria vascularis. Zwiscben der Basal- und Aufienwand des Schneckenkanales 
und der abgesunkenen Membrana vestibularis ein blaurot gef&rbtes Fxsudat, 
partielle hydropische Degeneration des Ligamentum spirale. H&malaan- 
£o8in, Zo. Objektiv la» Tubusl&nge 15 cm. 

Figur 45, Kretin, Fall lY, recbte Seite. Radialer Axialscbnitt durcb 
die Mittelwindung, Yerddung des axialen Teiles des Schneckenkanales bis an 
den peripberen Hand der hocbgradig degenerierten Papilla basilaris. Lumen 
des bulcus spiralis intemus voilst&ndig aufgeboben. Crista spiralis abge- 
flacbt. Membrana tectoria dfinn, langgestreckt und mit dem medialen Teil 
der Papilla basilaris fl&cbenbaft verldtet (Siebe Figur 44). Sulcus spiralis 
extemns erbalten, tympanale Belegsschicbt sebr reicblicb entwickelt. btria 
vascularis degenerativ verscbm&lert, reicblicb Pigment ffihrend. Hocbgradige 
Degeneration nnd bierdurch bedingte Substanzarmnt des Ligamentum spirale. 
Hl^ialaun-Eosin, Zo., Objektiv 1, Tubusl&nge 15 cm 
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